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1. RESUMEN

Titulo: “CARACTERISTICAS CLINICAS MAS FRECUENTES EN PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE

ENFERMEDAD DE STILL EN UN CENTRO DE TERCER NIVEL”

Introduccién: La enfermedad de Still es una enfermedad rara, ocasionada por un proceso inflamatorio
multisistémico caracterizado por: fiebre, poliartritis, artralgias, rash evanescente y faringitis. Hasta el momento
permanecen sin esclarecerse la etiologia y la fisiopatogenia de esta enfermedad. La falta de un marcador
seroldgico patognomonico o alguna caracteristica clinica definitoria condicionan retraso en el diagnéstico y
aumento en la frecuencia de complicaciones. ! Material y métodos: Se incluyeron todos los pacientes que
fueron diagnosticados con enfermedad de Still, en este centro hospitalario en los servicios de medicina interna
y reumatologia desde enero de 2011 a diciembre del 2017. Las variables clinicas consideradas fueron: fiebre,
artralgias, artritis, mialgias, rash, visceromegalias, linfadenopatia, faringitis, pericarditis, pleuritis, derrame
pleural. Dentro de las variables de laboratorio se tomaron en cuenta la presencia de leucocitosis, anemia,
ferritina elevada, velocidad de sedimentacion globular, niveles de proteina C reactiva, alteraciéon de pruebas
de funcién hepética, anticuerpos antinucleares y factor reumatoide. Andlisis estadistico: Se realiz6 un
andlisis descriptivo de todas las variables, aquellas que fueron cuantitativas y con distribucién normal fueron
referidas mediante media y desviacién estandar, y si no la tuvieron, fueron referidas mediante mediana y
rangos. Las variables cualitativas fueron referidas como frecuencias. Resultados: se obtuvieron datos de 15
pacientes diagnosticados con enfermedad de Still de enero de 2011 a diciembre de 2017. La edad promedio
de la poblacion fue 39 afios, 87% fueron mujeres. El 93% contaba con comorbilidades, siendo las mas
frecuentes la tiroiditis de Hashitomo (20% de la poblacién) seguida de hipertension arterial sistémica y
diabetes mellitus tipo 2. Las caracteristicas clinicas més frecuentes fueron fiebre en un 100% de la poblacion,
seguido de artralgias y rash en un 93%. Dentro de los hallazgos de laboratorio la presencia de factor
reumatoide negativo se encontré en el 100% de la poblacion, la elevacion de los niveles de ferritina se
encontrd en el 93% con una cifra promedio de 7398ng/dl; siendo la menor de las mediciones reportada en 236
ng y la mayor de las cifras por arriba de 30 000 ng/dl. Conclusiones: concordando con todos los estudios
realizados de manera previa las caracteristicas clinicas mas frecuentes fueron: fiebre, rash (20% con
presentacion caracteristica) y artralgias; a diferencia del Unico estudio realizado en poblacién mexicana se
identific6 menor prevalencia de esplenomegalia, y no se identificé alguna caracteristica clinica o alteracién

bioquimica que fueran patognomoénicas de esta enfermedad.
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2. Introduccioén:

La enfermedad de Still es una enfermedad rara, condicionada por un proceso inflamatorio

multisistémico caracterizado por fiebre, poliartritis, artralgias, rash evanescente y faringitis.

Fue descrito por primera vez en un paciente adulto errbneamente diagnosticado como artritis
reumatoide en 1896 ; un afio previo a la publicacion hecha por el Dr. George Still, siendo dificilmente

reconocida hasta su descripcion por Bywaters en 1971 128

Hasta el momento permanecen sin esclarecerse la etiologia y la fisiopatogenia de esta enfermedad,
condicionando un retraso en el diagndstico con la consecuente mayor prevalencia de complicaciones debido

a la falta de alguna caracteristica clinica definitoria 0 algiin marcador serolégico patognomaonico L

En nuestro pais se ha realizado un estudio acerca de la enfermedad como causa de fiebre de origen
oscuro, siendo un campo amplio para realizar mayor investigacion a fin de identificar las caracteristicas
clinicas mas frecuentes en nuestra poblacién, marcadores pronésticos y marcadores bioquimicos a fin de

realizar un diagnéstico temprano y poder brindar un tratamiento oportuno.
2.1 Epidemiologia:

Hoy en dia no hay un acuerdo acerca de la incidencia y prevalencia de esta enfermedad en diversas
poblaciones, acorde a una publicacién realizada en nuestro pais se han descrito aproximadamente 300 casos
desde 1971 hasta 2005 a nivel mundial™?; aparentemente con predominio en el género femenino 34 En Japoén
la prevalencia entre hombres y mujeres a partir de los 16 afios ha sido estimada entre 0.73/ 100,000
habitantes y 1.47 /100,000 habitantes respectivamente. La incidencia anual en poblacién caucésica parece ser

menor, presentando manifestaciones clinicas distintas en la poblacién occidental respecto a la oriental. !

En general se estima una prevalencia de 0.16 casos por cada 100,000 personas de manera anual
con una distribucion etaria bimodal con picos a los 15 y 36 afios 23 aunque puede presentarse a cualquier
edad con reportes hasta los 60 afios. 9 Se ha mencionado al estrés como un factor de riesgo importante para

su presentacién en todas las edades. 3

No hay evidencia de mayor prevalencia en familias con antecedente de esta enfermedad en alguno

de sus integrantes, grupos étnicos o areas geograficas. !



2.2 Etiologia y Fisiopatogenia:

La etiologia de la enfermedad de Stil, como en muchas enfermedades reumatolégicas es
desconocida. En mdltiples estudios se ha sugerido un componente genético, ligando a esta enfermedad con
antigenos del complejo mayor de histocompatibilidad (HLA) DR4, B14, B17, B18, B35,DR2, DR4, DR7-3*1112

. Sin embargo los desencadenantes, marcadores genéticos y fisiopatogenia permanecen sin esclarecerse.

En general se ha identificado una fuerte relacién entre citocinas pro inflamatorias (IL-1, IL-6 e IL-18).l
Algunas anormalidades en estas citocinas pueden jugar un rol importante en la fisiopatogenia de la
enfermedad de Still, ya que se ha visto que pacientes con la enfermedad activa y sin tratamiento tienen
mayores concentraciones en sangre periférica y tejidos, incrementando la produccion de IL-2, interferén y

factor de necrosis tumoral. **

Se han observado niveles elevados de IL-18 en la fase aguda de la enfermedad, y se cree que es
esta citocina la que inicia la cascada pro inflamatoria involucrando IFN, IL-6, TNF, sobreproduccion de IL-1,
TNF e IL-6 siendo posibles blancos terapeuticos. %4 Se ha sospechado la existencia de relaciéon entre
procesos infecciosos como parvovirus B19, Echovirus, Yersinia, Epstein- Barr, CMV, Coxsackie, Clamidia 3y
neoplésicos como cancer de esé6fago, cancer de mama, cancer renal, ovario, melanoma, cancer papilar de

tiroides, linfoma no Hodgkin debido a su presentacion clinica similar y asociacion en temporalidadl.

En conclusién no hay resultados contundentes entre la asociacion de un HLA especifico y el
desarrollo de la enfermedad de Still, lo que puede deberse a una verdadera falta de asociacién o a la

heterogeneidad de la enfermedad, ademés no se ha identificado alguna tendencia a presentacién familiar.*

No se ha relacionado al embarazo como factor de riesgo para el desarrollo de esta enfermedad y no

parece aumentar el riesgo de recaidas, asi mismo el desenlace del producto suele ser normal. 4



PROBABLES DESENCADENANTES SISTEMA INMULOGICO
ALTERADO
»  Bacterias, virus, hongos, parasitos e IL-18
e Quimicos, toxicos, ¢ estrés? « IL-1B
e Susceptibilidad genética:
«  Sin agregacién familar
¢ HLA Bw35, DR2, DR4, DRB1
«  Polimorfismos: MIF, IL-18 « IL17
*10 e IL-6
« INF

MANIFESTACIONES CLINICAS Y BIOQUIMICAS
. IL 17: artritis, neutrofilia, rash
« |IL-6: fiebre, artritis, hepatitis, hiperlipidemia, coagulopatia, elevacion de proteina C reactiva y
velocidad de sedimentacion globular
« Neutrofilia, fiebre, esplenomegalia, pérdida de peso
INF: linfohistiocitosis hemofagocitica i

Figura 1. Probable fisiopatogenia de la enfermedad de Still

2.3 Evolucién de la enfermedad

Tradicionalmente se han descrito tres patrones de enfermedad de Still: sistémica monociclica,

1,345

intermitente/ policiclica, y crénica articular. Se menciona que el 30% de los pacientes tienden a

desarrollar un patrén monociclico, 30% policiclico y 40% evolucionan hacia la cronicidad. 6

Se han hecho mudltiples intentos para identificar que pacientes son de mayor riesgo, asi como
quienes cursaran con mayor morbi- mortalidad; sin embargo aun faltan muchos datos sobre la evolucién de

este padecimiento y que situaciones pueden determinar la respuesta a tratamiento. !
2.4 Manifestaciones clinicas

La piedra angular en el diagnéstico de la enfermedad de Still es la triada compuesta por fiebre, artritis



y rash. 2 Sin embargo la enfermedad de Still puede afectar multiples 6érganos y se debe tomar en cuenta que
puede que al inicio de la enfermedad no se presente toda la constelacion de signos y sintomas y, que la
evolucién hacia un “tipico caso de enfermedad de Still” puede llevar de semanas a meses * . Se han
mencionado entre las manifestaciones clinicas mas frecuentes: fiebre (90.2%), artralgias (80.4%), rash (75.6
%), faringitis (53.6%), artritis (51.2 %), linfadenopatia (48.7%), hepatoesplenomegalia (41.4%), mialgias
(21.9%), fatiga (12%), diarrea y vomito (9.7%), derrame pleural (9.7%), derrame pericardico (4.8%) y dolor

abdominal (2.4%). También se han visto complicaciones relacionadas con la enfermedad como CID y muerte. !

Para valorar la actividad de la enfermedad se han utilizado los criterios descritos por Pouchot et al.
publicados en 1991 " en dicho estudio se utilizé como punto de comparacion del estado funcional los criterios

del colegio Americano de Reumatologia para valorar la actividad en artritis reumatoide. 1

A continuacién se describiran en detalle las manifestaciones clinicas mas frecuentes acorde a la

literatura:

Fiebre: usualmente es diaria y excede los 39°, puede ser bifasica, con resolucién espontanea en
horas (usualmente menos de 4), y hasta un 20% persistente entre picos, causa frecuente de fiebre
de origen desconocido. 23L a fiebre suele preceder a otras manifestaciones y en la mayoria de los

casos, es el sintoma por el que se busca atencién médica. 34

Sistema musculo esquelético: la presencia de artritis es la afectacion mas frecuente, aunque
pueden presentarse también mialgias y artralgias. La presencia de artritis suele iniciar de manera
localizada, agravandose con el curso de la enfermedad asi como adquiriendo una distribucién
poliarticular. Las articulaciones frecuentemente involucradas son rodillas, carpo y codos; aunque
también se han reportado involucro de hombros, articulaciones interfalangicas proximales y distales,

matacarpofalangicas, metatarsos, articulacion temporo mandibular y cadera.?®

La presencia de artralgias y artritis se encuentran en la mayoria de los pacientes con enfermedad de Still

con incidencias reportadas del 64-100% de los casos. 34

De manera particular las anormalidades a nivel de carpo son tipicamente mayores que en el caso de AR,
ayudando a diferenciar ambas entidades. Los cambios en la articulacién del carpo tipicamente se presentan
en los 6 meses de haber iniciado la enfermedad, con disminucion progresiva del espacio articular pudiéndose

presentar anquilosis usualmente 1.5 a 3 afios después. El patrén de la artritis suele ser simétrico, con la

10



mayoria de los pacientes desarrollando poliartritis y dolor articular asociado a los picos febriles. En los casos
en los que se han realizado artrocentesis se ha observado leucocitosis con predominio de neutréfilos en

liquido articular. **

Aunque el nimero de pacientes estudiados aun es limitado, los factores que parecen asociarse con un
peor pronéstico funcional y el desarrollo de una artritis activa incluyen la presentacién poliarticular,

involucro de la articulacion de la caderay el requerimientos de esteroides por mas de dos afios. >

La presencia de mialgias es otra manifestacion comun reportada en el 56 a 84% de los pacientes, la
distribucidon suele ser generalizada, y exacerbarse con la presencia de fiebre. La miopatia inflamatoria es

raramente encontrada, aunque algunos reportes de caso han descrito elevacion de las enzimas musculares.

3,4

Rash: es el tercer componente “cldsico” de esta enfermedad, tipicamente evanescente, poco
pruriginoso, compuesto por méaculas y papulas, color salmén, involucrando de manera preferencial
tronco y extremidades, ocasionalmente afectando palmas y plantas, tiende a presentarse al momento
del pico febril. 2 se reporta en alrededor del 73% de los pacientes, con histopatologia reportada
usualmente como inflamacidn perivascular dérmica con infiltracion linfocitica e histiocitica. 34 Se ha
descrito la presencia de fenémeno de Koebner.®La presencia de rash también se ha reportado como

predictor de mal prondstico funcional. !

Este tipo de rash también se ha observado aunque raramente en otras patologias entre ellas: colitis

ulcerativa, vasculitis y leucemia. 4

Afectacion hepatica: la presencia de hepatomegalia asi como la elevacidn de enzimas hepaticas no
es infrecuente (50-75% de los pacientes), la presencia de falla hepética aguda y muerte ha sido

reportada, 234se ha sugerido que esto también puede favorecerse por el uso de AINEs.>*

Esplemomegalia: se ha descrito en 30- 65% de los pacientes. 2

Linfadenopatia cervical y faringitis suelen ser comunes (69%), con caracteristicas de faringitis no

2,4

supurativa. Suele preceder la presencia de fiebre y otros sintomas y se ha atribuido a la

inflamacion de la articulacion cricoaritenoidea.”

Involucro cardiopulmonar: la presencia de pericarditis (23.8%), pleuritis (26.4%), derrame pleural e

11



infiltrados pulmonares han sido reportados. Raramente se menciona la presencia de dolor pleuritico y

disnea. #*
2.5 Complicaciones:

Entre ellas se ha reportado el desarrollo de sindrome hemofagociticoz, aplasia pura de la serie roja,
purpura trombocitopénica trombética, sindrome urémico hemolitico, coagulacion intravascular diseminada,

hemorragia alveolar, hipertension arterial pulmonar, meningoencefalitis aséptica, estatus epiléptico. a7
2.6 Alteraciones de laboratorio:

Las alteraciones en los examenes de laboratorio son el reflejo del proceso inflamatorio sistémico y la
activacion de citocinas. La velocidad de sedimentacion globular asi como la proteina C reactiva se encuentra
elevada virtualmente en todos los pacientes. Entre las alteraciones reportadas en la biometria hemética se
incluyen leucocitosis, anemia con patron asociado a enfermedad crénica, que suele revertir al controlar la
enfermedad y trombocitosis. La leucocitosis es a expensas de neutréfilos, probablemente secundaria

hiperplasia granulocitica de la médula 6sea. 8

La elevacion de la deshidrogenasa lactica, AST, ALT, GGT y bilirrubinas se ven hasta en % partes de
los pacientes, y suelen coincidir con exacerbaciones de la enfermedad. La biopsia hepética suele mostrar

inflamacién periportal con infiltracion monocitica. 8

Se ha puesto especial atencién en la elevacion de la ferritina sérica, con especial atencién en la
ferritina glucosilada, como marcador de actividad de la enfermedad y criterio diagnc')stico.?”4 La ferritina es un
reactante de fase aguda, intimamente relacionado con procesos inflamatorios incluyendo mecanismos de
estrés oxidativo. La inflamacion se asocia con el aumento en la produccion de ferritina por el sistema de
macréfagos e histiocitos o por liberacion de hepatocitos dafiados. Mdltiples citocinas principalmente IL1B, IL
18, TNF alfa, IL 6 se han asociado con el aumento en la produccion de ferritina. Los niveles de ferritina en la
enfermedad de Still suelen ser mayores a los encontrados en pacientes con otros padecimientos autoinmunes
o procesos inflamatorios. En la mayoria de los estudios el corte de ferritina sugerente de enfermedad de Still
es de 1000 ng/ml, 5 veces mayor a los limites normales (40-200 ng/ml). Los niveles severamente aumentados
alcanzando niveles hasta 30 000 ng/ ml no son poco frecuentes, reportdndose niveles tan elevados como 250
000 ng/ml; se ha visto correlacién entre los niveles de ferritina, el cual suele normalizarse al controlar la

enfermedad.®* La validez de la hiperferritinemia como herramienta diagndstica fue evaluada en un estudio
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francés donde se incluyeron 49 pacientes, donde el incremento 5 veces de la basal se relacioné con un 80%
de sensibilidad y 41% de especificidad, resultados similares a estudios realizados en poblacion japonesa. La
utilidad como marcador diagndstico se ve limitada por su elevaciéon en otras patologias como enfermedades
hepéticas (Gaucher, hemocromatosis), sepsis, VIH, leucemia, linfomas y especialmente sindrome

hemofagocitico. 8

Un marcador probablemente mas especifico que la ferritina es la fraccion glucosilada, la cual en
pacientes sanos suele corresponder al 50-80%, proceso que provee de proteccién contra las enzimas
proteoliticas. En enfermedades inflamatorias la saturacion de los mecanismos de glucosilaciéon hace que esta
fraccion disminuya a 20-50%, siendo este fenédmeno especialmente prevalente en pacientes con enfermedad
de Still, donde suele encontrarse alrededor del 20%, lo que hace que se crea que se relaciona con procesos
agregados a la glucosilacion saturada. La ferritina glucosilada no se puede utilizar como marcador de la
actividad de la enfermedad o respuesta a tratamiento ya que suele permanecer disminuida incluso meses

posterior a la remision de la enfermedad. 34
2.7 Estudios de imagen:

Durante la fase inicial de la enfermedad, los estudios de imagen no son utiles para establecer el
diagnostico, sin embargo alrededor del 41% de los pacientes muestra disminucion no erosiva de los espacios

articulares intercarpales y carpometacarpales. 34

Algunas investigaciones han reportado tendencia a la anquilosis interfalangica distal, intertarsal y
cervical. Pacientes con patrén cronico articular suelen presentar erosiones 6seas, un estudio francés ha

reportado involucro en la articulacién de la cadera requiriendo de reemplazo total® .
2.8 Diagnostico:

El diagndstico de la enfermedad de Still es clinico y en ausencia de un test diagnéstico definitivo se
requiere de una exclusién exhaustiva de otros potenciales imitadores como procesos infecciosos, neoplasicos,
autoinmunes %% un estudio retrospectivo realizado en 57 pacientes indica que el tiempo promedio para llegar

al diagndstico es de 4 meses. !

Multiples criterios diagndsticos han sido propuestos, los cuales se basan en alteraciones clinicas y

de laboratorio, todo esto en base a estudios retrospectivos y no se cuenta con un estandar de oro para
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establecer el diagn(')stico.2 Desde 1996 Masson et al publicaron un estudio comparativo entre los criterios
diagnésticos de la enfermedad de Still en el cual se concluye que los mas sensibles son los criterios de

12,34

Yamaguchi, seguidos por los de Cush (80.6%) y Calabro (80.6%). Una nueva propuesta fue desarrollada

por Frautel (2002) (sensibilidad de 80.6% y especificidad de 98.5%) en la cual se requiere la mediciéon de

ferritina glucosilada, la cual no se encuentra disponible de manera cotidiana.***

El estudio realizado por
Yamaguchi fue multicéntrico, en poblaciéon Japonesa, se realizé evaluando a 90 pacientes con enfermedad de
Still y 267 controles, se requeria de 5 0 mas criterios para establecer el diagndstico requiriendo de 2 criterios

mayores, rindiendo una sensibilidad de 96.2% y especificidad de 92.1%.%

Cush et al

chi et al

Frautel et al

2 puntos por:
¢ Fiebre diaria > 39°C
« Rash evanescente
e Leucitos > 12 mil, VSG:
> 40mm/h
« ANAYy FR negativos
1 punto por:
« Edad > 35 afios
e Artritis
« Faringitis
* PFHs alteradas
e Serositis
¢ Anquilosis tarsal o
cervical
Enfemerdad de Still probable:
10 puntos durante 12 semanas
de observacion
Definitiva: 10 puntos durante 6

meses de observacién

Criterios mayores:
e Fiebre > 39°C
intermitente o durante 1
semana 0 mas
e Artralgias > 2 semanas
e Rash caracteristico
e Leucocitos > 10 mil, (>
80% granulocitos)
Criterios menores:
e faringitis
e linfadenopatia (o]
esplenomegalia
e PFHs alteradas
e ANA/FR negativo
Criterios de exclusion:
e infecciones, malignidad,
procesos autoinmunes

Diagndstico con 5 criterios, al

menos 2 mayores.

Criterios mayores:
e Fiebre en picos > 39°,
e Artralgia
e  Eritema
e Faringitis
 PMN > 80%
e Ferritina glucosilada
<20%
Criterios menores:
e Rash maculopapular
e Leucitos > 10 mil.
Diagndstico con 4  criterios
mayores o 3 mayores + 2

menores

Comparacion entre los principales criterios diagn(’)sticos?’:
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2.9 Diagnéstico diferencial:

Multiples condiciones son confundidas con la enfermedad de Still incluyendo: artritis reactiva,
espondiloartropatias, sindrome hemofagocitico, dematomiositis, sindrome de Kikuchi, sindrome de Sweet,
enfermedades granulomatosas, vasculitis, sindromes de fiebre periédica de manera particular fiebre familiar

del mediterraneo y sindrome febril asociado a receptor de TNF. 34

Se puede excluir la etiologia viral si los sintomas permanecen > 3 meses.”

2.10 Tratamiento:

El tratamiento de la enfermedad de Still es basicamente empirico, con datos obtenidos de estudios
retrospectivos y reportes de casos y controles. Las estrategias de tratamiento han derivado de los ya bien

estudiados y utilizados para artritis y reumatoide y enfermedad de Still juvenil. 28

Los antiinflamatorios no esteroideos (AINEs) son de manera tradicional considerados de primera
linea para los sintomas musculo esqueléticos y fiebre, sin embargo la monoterapia con estos farmacos suele
ser inefectiva, controlando solo al 12% de los paciente33’4. Dentro de los AINEs se ha visto mayor efectividad

con indometacina y naproxeno comparado con salicilatos. 4

Se ha reportado hasta en un 80% de los casos la necesidad del uso de esteroides.” Acorde al patrén
de la enfermedad se requiri6 del uso de prednisona en 57% de los pacientes con un cuadro autolimitado, 67%
con patron intermitente y en un 77% de los pacientes con curso crénico.? Otros esteroides que han sido
utilizados en series pequefias son los pulsos con metilprednisolona en casos de refractariedad a prednisona
asi como dexametasona. * Se menciona que el uso de esteroides no debe exceder periodos de 6 meses.®La
respuesta a esteroides varia de 76 — 95%. * En estudios recientes, al menos la mitad de los pacientes
desarrollaron dependencia a esteroides, y un 75% presentaron efectos secundarios relacionados a
tratamiento como sindrome de Cushing, osteoporosis y osteonecrosis aséptica. Por lo antes comentado se ha
intentado el uso de farmacos modificadores de la enfermedad para su tratamiento, con un éxito modesto
utilizando metotrexato (agente ahorrador de esteroides de primera linea para esta enfermedad), sulfasalazina
(la cual debe ser evitada debido a altas tasas de toxicidad 60% vs otros férmacos)4, ciclosporina A,
leflunomida, azatioprina, hidroxicloroquina y tacrolimus con respuestas reportadas en no mas del 40% de los

casos.?
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La presencia de poliartritis se ha visto que es especialmente susceptible al tratamiento con
metotrexato y ha mostrado resolucion completa en varios casos, sin embargo su efectividad en

manifestaciones no articulares no esta bien definida.>*

El uso de inmunoglobulina intravenosa también ha sido descrito, con respuesta vista con dosis de 0.4

a 2g/kg/ dia por 2-5 dias con periodos de remision de 2-53 meses.?

Los agentes bloqueadores factor de necrosis tumoral han sido empleados en estudios no
controlados. El uso de etanercept en conjunto con metotrexato y esteroides fue utilizado de manera exitosa
por Asherson y Pascoe en un Unico paciente en el cual habia falla al uso de otros agentes inmunosupresores

y plasmaféresis. 3

El uso de inhibidores de factor de necrosis tumoral en caso de falla de respuesta a esteroides o
metotrexate, por ejemplo: etanercept (25 mg dos veces por semana, aumentado la dosis hasta 3 veces mas a
la semana 8 en caso de falta de respuesta) de manera especial en caso de complicaciones como miocarditis,
amiloidosis renal o cardiaca; e infliximab (3mg /kg a las semanas 0,2, 6 y cada 8 semanas de manera

posterior) también ha sido reportado.?”9

El uso de infliximab en enfermedad de Still ha sido relacionado con efectos secundarios raros
ocasionalmente serios, incluyendo reaccion a la infusion, erupcion cutanea, bronquitis recurrente, neumonia,
neumonitis, falla cardiaca, vision borrosa y hepatitis fulminante en un paciente con infeccion por hepatitis B

concomitante. >°

El uso de adalimumab fue efectivo en el tratamiento de 1 paciente con falla de respuesta a
etanercept y ha sido también indicado en un paciente posterior al uso de infliximab para el control de artritis

cronica.®

El antagonista recombinante de IL-1 anakinra, es hasta el momento el Unico tratamiento biolégico
utilizado en un estudio controlado aleatorizado, ain mas importante en estudios contra farmacos

modificadores de la enfermedad ha demostrado mejoria en la sintomatologia.l

El anticuerpo monoclonal para IL-6, tocilizumab ha sido propuesto como tratamiento de casos de Still
refractarios, otros medicamentos como moléculas disefiadas para bloquear IL-17 (secukinumab), IL-18 la cual

se reporta elevada durante exacerbaciones de la enfermedad son medicamentos que aun se encuentran en
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fase de investigacion

3. Justificacion:

La enfermedad de Still es una enfermedad rara, de exclusién, con multiples diagnésticos
diferenciales lo que resulta en un retraso diagnostico Yy terapéutico, favoreciendo la exacerbacién de la
sintomatologia e identificacién de la misma hasta que son evidentes las complicaciones, lo que condiciona en
algunos casos mayor tiempo de estancia hospitalaria. Hasta el momento se cuenta con una publicacién en
poblacién mexicana donde se estudia a la enfermedad de Still como causa de fiebre de origen desconocido,
en el cual se hace énfasis en la dificultad de implementar estudios de laboratorio para establecer el
diagnéstico debido a su alto costo; por lo que en este estudio se intenta identificar las caracteristicas clinicas
mas frecuentes, asi como los criterios diagndsticos mas adecuados a nuestra poblacion; por otra parte no se
ha hecho algin andlisis a fin de valorar si alguna de estas manifestaciones se relaciona con algun patrén de
presentacion de la enfermedad o respuesta a tratamiento. El identificar la presentacion clinica mas frecuente
podria ser de gran utilidad para la optimizacién de recursos al estudiar un caso probable de enfermedad de
Still, y de manera ain mas importante para establecer el diagndstico e iniciar el tratamiento de manera

oportuna.

4. Planteamiento del problema

¢, Cudles son las caracteristicas clinicas mas frecuentes en pacientes con diagnéstico de enfermedad

de Still en un centro de atencion de tercer nivel?

5. Objetivos

5.1 Objetivo general:

- Realizar una descripcion de las caracteristicas clinicas mas frecuentes en los pacientes

diagnosticados con enfermedad de Still en un centro de tercer nivel.

5.2 Obijetivos particulares:

- Determinar la asociaciébn entre los datos clinicos (fiebre, linfadenopatias, hepatomegalia,
esplenomegalia, rash, faringitis, mialgias, derrame pleural) y el patrén de presentacién de la

enfermedad .
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- Determinar si hay alguna asociacion entre las variables clinicas antes mencionadas y la respuesta a

tratamiento.

6. Material y Métodos

6.1 Tipo de Estudio

Se realiz6 un estudio transversal, descriptivo.

6.2 Universo

Pacientes que fueron ingresados a hospitalizacion al servicio de medicina interna y / o reumatologia

con diagnéstico de enfermedad de Still en el periodo comprendido de enero de 2011 a diciembre de 2017.

6.3 Muestra

Pacientes que fueron ingresados a hospitalizacién al servicio de medicina interna y/ o reumatologia
con diagnéstico de enfermedad de Still en el periodo comprendido de enero de 2011 a diciembre de 2017 y

que cumplieron con los criterios de inclusion y no tuvieron ningun criterio de exclusion.

6.4 Tamafo de Muestra

Se incluyeron todos los pacientes con diagnéstico de enfermedad de Still hospitalizados y en
seguimiento por consulta externa en los servicios de medicina interna y/ o reumatologia del HE de CMN Siglo
XXl en el periodo comprendido entre enero de 2011 y diciembre de 2016. Se obtuvo una muestra total de 15

pacientes.

6.5 Criterios de inclusién

Se incluyeron todos aquellos pacientes (hombres y mujeres) mayores a 18 afios, en seguimiento por
los servicios de medicina interna y reumatologia que cumplan con los criterios de Yamaguchi para el

diagnostico de enfermedad de Still:

Criterios mayores:

¢ Fiebre > 39°C intermitente o durante 1 semana o mas
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e Artralgias > 2 semanas

* Rash caracteristico

e Leucocitos > 10 mil, (> 80% granulocitos)
Criterios menores:

*  Faringitis

« Linfadenopatia o esplenomegalia

¢ Pruebas de funcion hepatica alteradas

* Anticuerpos antinucleares / Factor reumatoide negativo

Diagndstico con 5 criterios, al menos 2 mayores.

6.6 Criterios de Exclusién

Se excluyeron todos aquellos pacientes que:

» Contaron con diagnéstico de proceso infeccioso, neoplasico o autoinmune agregado.
* No se tuvo acceso al expediente clinico.

» Agquellos pacientes en los que se perdi6 el seguimiento previo al diagnéstico de la enfermedad.

7. Variables: Se tomaron en consideracion las siguientes caracteristicas y clinicas y paraclinicas:

DEFINICION DEFINICION ESCALA DE
VARIABLE
CONCEPTUAL OPERACIONAL MEDICION
CLINICAS
Grupo al que
Cualitativa | pertenecen los seres | Se tomd6 del referido en nota | Masculino /
Género
nominal humanos de cada | de ingreso. Femenino
sexo.

19



Se defini6 segun patrén de

_— Periodicidad de los | Continua /
Cualitativa fiebre expresado en
Patrén de Fiebre _ cuadros de fiebre. . Recurrente /
nominal padecimiento actual de nota
Ciclica
de ingreso o subsecuentes.
Presencia de
crecimiento
ganglionares
Se recab6 de datos a la
mayores a 1 cm. En
Cualitativa exploracion fisica de nota de | Presente /
Linfadenopatia cualquier region
nominal ingreso o] notas | Ausente
anatémica,
subsecuentes.
detectados mediante
exploracion fisica o
estudios de imagen.
Crecimiento  clinico
(presencia de
matidez a la
percusion > a 2 cm
por debajo del
Reporte de hepatomegalia
reborde costal
por exploracion fisica o
Cualitativa | derecho) o] Presente /
Hepatomegalia estudios de imagen (USG,
nominal imagenoldégico Ausente

(evidencia de tejido
hepético por USG o
TC abdominal por
debajo del reborde

costal) de la

glandula hepatica.

TC) a lo largo del

internamiento.
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Crecimiento del
tamafo del bazo,
evidenciado por | Reporte de esplenomegalia
exploracion fisica | por exploracion fisica o
Cualitativa Presente /
Esplenomegalia (palpacion del bazo) | estudios de imagen (USG o
nominal Ausente
o] imagenolégica | TC) a lo largo del
(USG o TC) con | internamiento.
longitud mayor a 13
cm
Se definié segun
articulaciones afectadas,
Cualitativa | Presencia de dolor | temporalidad e intensidad | Presente /
Artralgias
nominal articular. (EVA) en nota inicial o de | ausente
seguimiento en el expediente
clinico
Se definioé segun
Cualitativa | Inflamacién articular, | articulaciones afectadas, en | Presente /
Artritis
nominal presencia de flogosis | nota inicial o de seguimiento | Ausente
en el expediente clinico
Se defini6 acorde a grupo
muscular afectado,
Cualitativa temporalidad e intensidad | Presente /
Mialgias Dolor muscular.
nominal (EVA) en nota inicial o de | Ausente
seguimiento en el expediente
clinico
Se establecié mediante
Inflamacion del saco la presencia de dolor
Cualitativa Presente /
Pericarditis pericardico toracico tipico
nominal ausente
(pleuritico), frote
pericardico, cambios
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electrocérdiograficos
compatibles (elevacion
generalizada del
segment ST,
depression o elevacion
del PR)

Derrame  pericérdico
evidenciado por

ECOTT / ECOTE

Se caracterizd de acuerdo a

Presencia de
Cualitativa odinofagia, hiperemia | Presente /
Faringitis inflamacion de la
nominal faringea, ausente
faringe
Evidencia clinica de
sindrome de derrame pleural
Cualitativa | Presencia de liquido | a la exploracién fisica o de | Presente /
Derrame pleural
nominal en caja toracica liquido libre en térax por | Ausente
USG o TC, detectado a lo
largo del internamiento.
Presente:  Evidencia de
Dermatosis alguna lesiones papulares
caracterizada por | asalmonadas no
Cualitativa Presente /
Rash evanescente papulas, no | pruriginosas.
nominal Ausente
pruriginoso, color | Ausente: Normalidad de
salmén. tegumentos a la exploracion
fisica inicial.
Laboratorio
Leucocitos Cualitativa | Numero de | Leucopenia: <4000 | Leucopenia
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politdmica | leucocitos totales | leucocitos totales.
circulantes en la | Leucocitos Normales: 4000 a | Leucocitos
biometria hematica. 9 999 Leucocitos totales. Normales
Leucocitosis: >10 000
Leucocitos totales. Leucocitosis
Neutropenia: < 1000
Numero de
Neutrdfilos totales.
Cualitativa | neutréfilos totales Neutropenia
Neutrofilos Neutrofilia: > 6000
politbmica | circulantes en la Neutrofilia
Neutrdfilos totales con
biometria hemética.
Leucocitosis asociada.
Numero de linfocitos | Linfopenia: < 1500 Linfocitos
Cualitativa | totales circulantes en | totales Linfopenia
Linfocitos
politbmica | la biometria | Linfocitosis: >3700 Linfocitos | Linfocitosis
hematica. totales
Determinacién
cuantitativa de la
Cualitativa | cantidad de factor | Normal: <40 U/ml Normal /
Factor Reumatoide
Dicotémica | reumatoide en el | Elevado: >40 U/ml Elevado
plasma de una
muestra sanguinea.
Concentracion de
Cualitativa | bilirrubina total | Normal: <1 mg/dL Normal /
Bilirrubinas
Dicotémica | determinada en una | Elevada: >1mg/dL Elevada
muestra sanguinea.
Evidencia de
Cualitativa | anticuerpo anti- positivo /
ANAs Positivo o Negativo
Dicotémica | nucleares en una negativo
muestra sanguinea.
Concentracion de
Cualitativa Normal: 30-300ng/mL Elevada /
Ferritina Ferritina en una
Dicotémica Elevada: >300ng/mL Normal

muestra de sangre.
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Concentracion de
Cualitativa Normal: <55 U/L Elevada /
ALT ALT en una muestra
Dicotomica Elevada: >55 U/L Normal
de sangre.

Concentracion de
Cualitativa Normal: 5-34 U/L Elevada /
AST AST en una muestra
Dicotomica Elevada: >34 U/L Normal
de sangre.

Concentracion de
Cualitativa Normal: 12-64 U/L Elevada /
GGT GGT en una muestra
Dicotomica Elevada >64 U/L Normal
de sangre.

Concentracion de
Cualitativa Normal: 125 — 243 U/L Elevada /
DHL DHL en una muestra
Dicotomica Elevada >243 U/L Normal
de sangre.

8. Estrategia de Trabajo

1) Se revisaron los censos de ingreso del servicio de Medicina Interna y reumatologia en el periodo ya
referido.

2) Se seleccionaron a pacientes que tuvieron el diagnostico de enfermedad de Still de inicio en el
adulto.

3) Se acudi6 a archivo clinico a buscar los expedientes de los pacientes seleccionados, se reviso que

se cumplan los criterios de inclusién y ningan criterio de exclusion.

4) Aquellos pacientes que cumplan criterios diagndsticos fueron incluidos en el estudio.

5) Se elaboré una base de datos, con identificacion del paciente por un nimero identificador donde

recolectaron todas las variables incluidas.

9. Analisis estadistico

Se realizé un analisis estadistico de las caracteristicas generales de los participantes como edad,

genero, patrén de la fiebre etc, de acuerdo a la distribucion de los datos, cuando las variables cuantitativas
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tuvieron distribucién normal se referirian con media y desviacion estandar y si no la tuvieron con mediana y

rangos, aquellas variables cualitativas se refirieron como frecuencias.

10. Consideraciones bioéticas

Este tipo de investigacion tiene un riesgo menor al minimo de acuerdo a la Ley General de Salud
vigente, ya que solo se utilizé la informacién contenida en el expediente clinico, cuando hizo falta algun dato
nos comprometimos a no contactar al paciente. Nos comprometimos a nunca revelar el origen de los datos

guardando la confidencialidad.

Este trabajo contd con la autorizacion del Comité Local de Investigacion, todo el estudio se basé en
las normas de acuerdo con el instructivo del Instituto Mexicano del Seguro Social y se ajustara a las normas
de investigacién internacional, la Ley General de Salud de la Republica Mexicana y a la Declaracion de

Helsinki.

De acuerdo al Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de Investigacién, el presente
trabajo se clasifica como una investigacion sin riesgo, ya que el registro documental se hard de manera
retrospectiva y no se realizard ninguna intervencion o modificacién intencionada en las variables fisioldgicas,
psicolégicas y/o sociales sobre los individuos de los que procede la informacion para el presente estudio. Para
garantizar la confidencialidad de los datos, previa elaboracién de un consentimiento informado, no se usaron

los nombres ni nimeros de afiliacion de quienes procedia la informacion a ser tomada en el estudio.

11. Recursos, financiamiento y factibilidad

1. Recursos humanos

a.) El investigador que llevé a cabo el estudio.

b.) Tutor de tesis quien asesoré su elaboracion.

2. Recursos materiales

a.) Expedientes clinicos

b.) Papeleria para registro de datos
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c.) Computadora para captura de datos

3. Recursos financieros

a.) No requiere presupuesto extra, se realizé con los recursos que cuenta el Instituto.

12. Resultados:

Se revisaron los expedientes de un total de 15 pacientes diagnosticados con enfermedad de Still
entre enero de 2011 a diciembre de 2017 a cargo de los servicios de medicina interna y reumatologia del
Hospital de Especialidades de Centro Médico Nacional Siglo XXI. Las caracteristicas generales de la
poblacion se describen en la tabla nimero 1. La edad promedio de la poblacién fue 39 afios, 87% fueron
mujeres. El 93% contaba con comorbilidades, siendo las més frecuentes la tiroiditis de Hashitomo en 20% de
la poblacién seguida de hipertension arterial sistémica y diabetes mellitus tipo 2; ambas en un 13 %, las
comorbilidades menos frecuentemente encontradas fueron hipogonadismo hipogonadotrépico, enfermedad
acido peptica, estenosis aodrtica, asma, hiperprolactinemia, cancer de mama, carcinoma basocelular y

fibrilacion auricular persistente cada una de ellas en un 6% de la poblacion.

Numero (%)

Casos totales 15 (100)
Mujeres 13(87)
< 30 afios 4(26)
Comorbilidades

Tiroiditis de Hashimoto 3 (20)
Hipertension arterial sistémica 2(13.3)
Diabetes mellitus tipo 2 2(13.3)
Otros 7 (47)

Tabla 1. Caracteristicas generales de los pacientes con Enfermedad de Still

Las caracteristicas clinicas méas frecuentes (tabla 2) fueron: fiebre en un 100% de la poblacién, la
cual fue mayor a 39° C, recurrente en el 66% de los pacientes, de predominio nocturno, seguido de
artralgias y rash en un 93%, este Ultimo con presentacion clasica (asalmonado, evanescente, no pruriginoso,
exacerbado durante picos febriles) anicamente en el 20% de las pacientes. Respecto a las artralgias estas
fueron de predominio en articulaciones metacarpofalangicas. El 86% de la poblacién cursé con diaforesis y el

53% presentd artritis la cual fue de predominio en articulaciones interfaldngicas. La presencia de adenopatias
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fue encontrada en un 53% de los pacientes, siendo la localizacién cervical la mas frecuente (46% ), el resto
siendo encontradas en localizacion submandibular y axilar. Se menciond la presencia de mialgias en el 46%
de la poblacion sin predominio de un grupo muscular. Otras caracteristica mencionadas fueron la presencia de
faringitis (46%), derrame pleural (33%), pérdida de peso significativa (33%), esplenomegalia evidenciada por

ultrasonido (33%) y de manera menos frecuente derrame pericardico evidenciado por ecocardiograma (26%).

Numero (%)

Fiebre 15 (100%)
Artrlagias 14 (93.3%)
Rash 14 (93.3%)
Diaforesis 13 (86.6%)
Prurito 10 (66.6%)
Linfadenopatia 8 (53.3%)
Artritis 8 (53.3%)
Mialgias 7 (46.6%)
Faringitis 7 (46.6%)
Derrame pleural 5 (33.3%)
Pérdida de peso 5 (33.3%)
Esplenomegalia 5 (33.3%)

Tabla 2. Caracteristicas clinicas de los pacientes con diagndstico de Enfermedad de Still

Dentro de los hallazgos de laboratorio (tabla 3) la presencia de factor reumatoide negativo se
encontrd en el 100% de la poblacion, la elevacion de los niveles de ferritina se encontré en el 93% con una
cifra promedio de 7398ng/dl siendo la menor de las mediciones reportada en 236 ng y la mayor de las cifras
por arriba de 30 000 ng/dl. Se encontraron anticuerpos anti nucleares negativos en el 86% de los casos, los
dos casos positivos fueron reportados a titulos de 1:128 y 1:80. La velocidad de sedimentacioén globular se
econtr6 aumentada en el 86% de la poblacion, con cifras promedio de 37.6 U. La proteina C reactiva se
encontr6 en promedio por arriba de las 37 unidades, encontrdndose elevada en un 80% de la poblacion al
igual que leucocitosis mayor a 10,000/ml. Cifras elevadas de DHL fueron encontradas en el 73% de la
poblacién. El 60% de los pacientes cursaron con anemia, de ellos el 67% con patron microcitico hipocréomico,
el resto normocitico normocrémico. Finalmente se analizaron los niveles de transaminasas, los cuales se

encontraron elevados en el 47% de la poblacién.
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‘ NUMERO(%)

FR negativo 15 (100%)
Ferritina > 160 14 (93.3%)
ANAS negativos 13 (86.6%)
VSG> 12 (promedio 37.6) 13 (86.6)
PCR> 0.5 (promedio37) 12 (80%)
Leucocitos> 10 000 12 (80%)
DHL> 480 11 (73.3%)
Anemia 9 (60%)
Pruebas de funcién hepatica alteradas 7 (46.6%

Tabla 3. Hallazgos de laboratorio mas frecuentes en los pacientes con Enfermedad de Still.
(FR: Factor reumartoide, ANAs: Anticuerpos antinucleares, VSG: Velocidad de sedimentacion globular, PCR: proteina C
reactiva, DHL: deshidrogenasa lactica).

Al realizar una comparacién por grupo etareo entre las caracteristicas clinicas y bioquimicas de los
15 pacientes (table 4), se observo que el 73% de los casos de enfermedad de Still se presentaron en mayores
de 30 afios, siendo la caracteristica clinica mas frecuente en ambos grupos la fiebre, seguido de rash y
diaforesis; por otro lado en la poblacion menor a 30 afios no se encontraron casos con visceromegalias,
pérdida de peso o pericarditis, los cuales se encontraron en el 33%, 13.3% y 6.6% de la poblacion mayor a 30
afos respectivamente. En cuanto a las caracteristicas bioquimicas todos los pacientes menores de 30 afios
cursaron con leucocitosis (26.6%), en cambio se encontraron 3 casos de pacientes mayores de 30 afios sin
elevacion del recuento leucocitario, los casos reportados con anticuerpos antinucleares positivos fueron en
pacientes mayores de 30 afios, el resto de las alteraciones bioquimicas como negatividad de factor
reumatoide, elevacion de ferritina y de marcadores de inflamacién tuvieron un comportamiento parecido en

ambos grupos.

<30 ANOS > 30 ANOS
TOTAL Numero (%) Numero (%)
NUMERO DE PACIENTES 4 (26.6%) 11 (73.3%)
FIEBRE 4 (26.6%) 11 (73.3%)
FR NEGATIVO 4 (26.6%) 11 (73.3%)
RASH 4 (26.6%) 10 (66.6%)
DIAFORESIS 4 (26.6%) 9(60%)
ANAS NEGATIVOS 4 (26.6%) 9(60%)
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LEUCOCITOSIS 4 (26.6%) 8(53.5%)

FERRITINA ELEVADA 3(20%) 11 (73.3%)
ARTRALGIAS 3(20%) 11 (73.3%)
VSG ELEVADA 3(20%) 10 (66.6%)
PCR ELEVADA 3(20%) 9(60%)
DHL ELEVADA 3(20%) 8(53.3%)
PRURITO 3(20%) 7(46.6%)
ARTRITIS 3(20%) 5(33.3%)
ANEMIA 1(6.6%) 8(53.3%)
LINFADENOPATIA 1(6.6%) 7(46.6%)
MIALGIAS 1(6.6%) 6(40%)
FARINGITIS 1(6.6%) 6(40%)
PRUEBAS DE FUNCION HEPATICA ALTERADAS 1(6.6%) 6(40%)
DERRAME PLEURAL 1(6.6%) 4(26.6%)
DISFAGIA 1(6.6%) 1(6.6%)
ESPLENOMEGALIA 0 5(33.3%)
PERDIDA DE PESO 0 5(33.3%)
HEPATOMEGALIA 0 2(13.3%)
PERICARDITIS 0 1(6.6%)

Tabla 4. Manifestaciones clinicas y paraclinicas de la enfermedad de Still acorde a edad.

DIAFORESIS —
ARTRALGIAS —
®>30 ANOS
® < 30 ANOS
RASH
FIEBRE F

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80%

Grafica 1. Comparacion entre las caracteristicas clinicas mas frecuentes en menores y mayores de 30

afios.
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VSG ELEVADA
FERRITINA ELEVADA
3 &> 30 anos
X <30 anos
LEUCOCITOSIS
ANAs (-)

0.00% 10.00% 20.00% 30.00% 40.00% 50.00% 60.00% 70.00% 80.00%

Grafica 2. Comparacion entre las alteraciones bioquimicas més frecuentes en menores y mayores de
30 afios.

13. DISCUSION :

Aunque la enfermedad de Still es uno de los diagnoésticos diferenciales al realizar el abordaje de
pacientes con fiebre de origen oscuro, se han realizado pocos estudios en nuestra poblaciéon para identificar
las caracteristicas clinicas y bioquimicas mas frecuentes que tiene esta enfermedad en nuestro medio. Al
realizar el analisis del comportamiento clinico de los pacientes con este diagnéstico se encontré que acorde a
lo referido en la literatura es una enfermedad con predominio en el género femenino, la mayoria de los casos
se reportaron en mayores de 30 afios con una edad promedio de 39 afios, con diagndsticos establecidos

incluso en la séptima década de la vida.

Acorde a la literatura las caracteristicas clinicas mas frecuentes son fiebre, artralgias y rash; situacion
confirmada en este estudio donde se observé que el 100% de los pacientes presentaron fiebre mayor a 39° y
el 93% artralgias y rash; sin embargo este Gltimo solo cumplié las caracteristicas clasicamente descritas en el
20% de los pacientes, el resto presentaron una dermatosis pruriginosa con caracteristicas predominantemente
descamativas sin exacerbacion de las lesiones durante los periodos febriles. Respecto a las artralgias estas
se presentaron con predominio en articulaciones metacarpofalangicas, una de las localizaciones mas

clasicamente referidas. La presencia de linfadenopatias predominantemente en regién cervical asi como
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faringitis fueron otras de las caracteristicas clinicas mas frecuentes, por el contrario se reportd Unicamente
involucro cardiopulmonar en el 30% de los p comoacientes comportandose acorde a referencias previas:
“caracteristicas infrecuentes sin embargo siempre sincrénicas”. La alteraciéon en las pruebas de funcién
hepatica se presentd en el 46%, con una incidencia similar a la reportada en estudios previos. No se
reportaron casos de sindrome hemofagocitico, CID, PTT que son alguna de las complicaciones letales

descritas.

Todos los pacientes tuvieron factor reumatoide negativo, solo dos de los 15 pacientes tuvieron
anticuerpos antinucleares positivos en titulos menores a 1:180, 80% cursé con leucocitosis y elevacion de los
marcadores de inflamacién como velocidad de sedimentacion globular y proteina C reactiva. Todo esto

concordando con los reportes realizados previamente.

En el Gnico estudio realizado previamente en poblacién mexicana se analizaron los datos de 26
pacientes diagnosticados con enfermedad de Still en un periodo de 10 afios, en ese estudio se tratdé de
proponer una escala con “puntos clave” para tratar de agilizar el diagnéstico de esta enfermedad, tomando
como datos clinicos sugerentes la presencia de artritis, faringitis, rash clasico, esplenomegalia y neutrofilia,
acorde a las alteraciones clinicas y bioquimicas que encontraron con mayor frecuencia. A diferencia de dicho
estudio la presencia de esplenomegalia solo se reporté en el 5% de nuestra poblacién a diferencia del mas de
40% descrito en esta referencia. Como en los estudios realizados previamente referentes a enfermedad de
Still una de las mayores debilidades es que se trata de disefios retrospectivos; aunado a esto hay alteraciones
bioquimicas que no pudieron ser evaluadas ya que no se realizan de manera habitual en nuestro hospital

destacando entre ellas la presencia de ferritina glucosilada

14. CONCLUSIONES

Acorde los estudios realizados de manera previa las caracteristicas clinicas mas frecuentes fueron:
fiebre, rash (20% con presentacion caracteristica) y artralgias; a diferencia del Gnico estudio realizado en
poblacion mexicana se identific6 menor prevalencia de esplenomegalia, y no se identific6 alguna caracteristica

clinica o alteracién bioquimica que fueran patognomonicas de esta enfermedad.
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