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Figura 1

Figura 2

Historia clinica

Un varoén de 44 afios de edad es valorado por una erupcion
cutanea de 7 dias de evolucion asociado a fiebre vespertina
y dolores articulares. Referia un cuadro catarral una semana
previa con dolor faringeo. Trabajaba de ganadero y no refe-
ria antecedentes de contactos sexuales de riesgo ni viajes
recientes. A la exploracion fisica se objetivd una erupcion
maculopapular color «rosa salmén» localizada principal-
mente en el tronco (fig. 1) y partes proximales de miembros
superiores e inferiores (fig. 2), sin afectacion de palmas ni

* Autor para correspondencia.

Figura 3
eosina x40.

A) Hematoxilina-eosina x10; B) Hematoxilina-

plantas. Ademas, presentaba fiebre > 39 °c y artritis en arti-
culaciones de hombro derecho, rodilla y tobillo izquierdos.
El resto de la exploracion constatd adenopatias axilares e
inguinales sin hepatoesplenomegalia. Se realizé una biop-
sia cutanea que evidencié una epidermis normal con un
infiltrado linfohistiocitario perivascular superficial en der-
mis acompanado de neutrofilos, sin otro tipo de alteracion
(fig. 3).

Pruebas complementarias

Hemograma con leucocitos: 13.300 leu/pl (Seg 83,7%), velo-
cidad de sedimentacion globular: 15mm; bioquimica con
GOT: 22Ul/l, GPT: 20UIl/l, ferritina: 1.148ng/ml, pro-
teina C reactiva: 13,7 mg/dl. Los anticuerpos anti-nucleares
(ANA), el factor reumatoide (FR), las serologias microbianas,
hemocultivos y urocultivos fueron negativos. Las cifras del
complemento, inmunoglobulinas y el proteinograma fueron
normales.
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¢Cual es su diagnostico?
Diagnéstico
Enfermedad de Still de presentacion en el adulto.

Evoluciéon y tratamiento

El paciente cumplia criterios diagndsticos de enfermedad
de Still de presentacion en el adulto (ES-A)'. Se pautd
naproxeno 500mg/12h y prednisona 20mg/dia en pauta
descendente, con mejoria, pero con nuevos rebrotes al bajar
las dosis de corticoides, por lo que se anadid metotre-
xato 10 mg/semanal. Actualmente se encuentra con dosis de
5mg/dia de prednisona y 2,5 mg/semana de metotrexato,
con buen control clinico al ano de seguimiento.

Comentario

La ES-A es una entidad infrecuente', descrita en 1971 por
Bywaters, y clasificada recientemente como un trastorno
auto-inflamatorio poligénico’. Se presenta generalmente
entre la tercera y sexta década, con predominancia en
mujeres. La fisiopatologia y los factores desencadenantes
contin(la sin aclarar’. Se han propuesto varias teorias’,
incluyendo infecciones, que actuarian como «activadores»,
principalmente virales; se han relacionado con marcado-
res genéticos (HLA DRB1*1201, 1501, B35, DR2, DR5)’.
Clinicamente muestra picos febriles vespertinos, junto
a una erupcion maculopapular evanescente de color
«rosa-salmony, artritis, linfadenopatias y/o hepatoespleno-
megalia. Dentro de los diagnosticos diferenciales se incluyen
la urticaria, las vasculitis, las toxicodermias, el sindrome
de Sweet, las neoplasias hematologicas, etc. En la histo-
patologia es caracteristico un infiltrado linfohistiocitario
perivascular en dermis con neutrdfilos. En la analitica des-
taca leucocitosis, hiperferritinemia y elevacion de enzimas
hepaticas. Los ANA y el FR son negativos®“. Ademas, pueden
evidenciarse niveles elevados de IL-6, TNF-alfa, IFN-vy, IL-
18°. Los niveles de ferritina, aunque con baja sensibilidad y
especificidad, son generalmente superiores a 1.000 ng/ml, y
se correlacionan con la actividad de la enfermedad y usual-
mente se normalizan con la remisiéon de la misma?®; incluso
podrian predecir una progresion crénica®. La ferritina gluco-
silada presenta mayor especificidad. Se ha propuesto, que
la expresion de la proteina quinasa MAP4K3 se correlaciona
con la actividad de la enfermedad y esta involucrada en la
patogénesis®.

De acuerdo al curso de la enfermedad y el perfil de
citoquinas que predominan, puede ser dividida principal-
mente en 2 fenotipos: ES-A de patron sistémico (PS) y ES-A
patrén articular (PA)2. LA ES-A puede presentar diversas
complicaciones®, aunque son raras, e incluyen: hepatitis,
pleuritis, neumonitis y pericarditis; dentro de las com-
plicaciones graves se encuentran ademas el sindrome de
activacion macrofagica (SAM) y la coagulacion intravascular
diseminada (CID), ambas con elevado riesgo de mortalidad.
En un estudio estas complicaciones se presentaron en un
14,8% de los casos', siendo el sexo femenino el asociado a
mayor riesgo’?. La presencia de pancitopenia y sindrome
de distrés respiratorio deberian alertar la posibilidad de
SAM®.

El tratamiento de la ES-A se basa en la experiencia de
casos individuales y/o series de casos?, entre los farmacos
utilizados se encuentran antiinflamatorios no esteroideos,
corticoides, metotrexato, hidroxicloroquina, leflunomida,
azatioprina, ciclosporina, penicilamina o tacrolimus. Tam-
bién se ha empleado farmacos bioldgicos en casos graves y
refractarios como infliximab, etanercept, adalimumab, ana-
kinra y tocilizumab.
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