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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

Historia del articulo: El diagnéstico de enfermedad de Still del adulto requiere la exclusién de cuadros infecciosos,

Recibido el 27 de junio de 2018 tumorales y autoinmunes. Sin embargo, un proceso neoplasico poco expresivo clinicamente

Aceptado el 18 de septiembre de y en las pruebas complementarias puede pasar desapercibido al diagnéstico o comenzar

2018 con posterioridad, habiéndose descrito numerosos casos de enfermedad de Still asociada a

On-line el 17 de noviembre de 2018 tumores. Presentamos el caso de una paciente de 84 afios con diagnéstico previo de enfer-
medad de Still del adulto, que desarrollé un tumor gastrico de evolucién fatal 2 anos después

Palabras clave: del diagnéstico del cuadro reumatolégico.
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Tumor géstrico

Adult-onset Still’s disease associated with gastric cancer

ABSTRACT

Keywords: The diagnosis of Adult-onset Still's disease (AOSD) requires the exclusion of infectious,
Adult-onset Still’s disease malignant, and autoimmune diseases. However, a poorly symptomatic neoplastic process
Cancer can easily be overlooked, or even onset later during the course of the disease. Therefore,
Gastric tumour numerous cases of Adult-onset Still’s disease associated with malignancy have been repor-

ted. The case is reported of an 84-year old woman with previous diagnosis of AOSD who
developed a gastric tumour with fatal outcome 2 years after the diagnosis of her rheumatic

disease.
© 2018 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All
rights reserved.

Introduccién

La enfermedad de Still del adulto es una rara enferme-

dad multisistémica caracterizada por la presencia de fiebre

* Autor para correspondencia. intermitente en picos generalmente vespertinos, artritis o
Correo electrénico: flozanomorillo@hotmail.com artralgias y rash evanescente macular o maculopapular
(F. Lozano Morillo). asalmonado, tipicamente coincidente con la fiebre. Otras
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caracteristicas frecuentes son linfadenopatias, hepatoes-
plenomegalia, odinofagia, mialgias, serositis, leucocitosis y
neutrofilia'?. Existen diferentes criterios clasificatorios de
enfermedad de Still del adulto que requieren la exclusién
de procesos neoplésicos, infecciosos y autoinmunes. Sin
embargo, en ocasiones un tumor paucisintomatico puede
pasar inadvertido al diagnéstico o incluso comenzar meses
después de la enfermedad de Still del adulto, de ahi la impor-
tancia de mantener un seguimiento estrecho del paciente y
un elevado indice de sospecha ante cualquier dato sugestivo
de posible enfermedad neoplésica a lo largo del mismo>*.

Observacién clinica

Mujer de 84 afios con antecedentes de hipertensién arterial
y dislipidemia, diagnosticada a los 82 anos de enfermedad
de Still del adulto por cuadro de deterioro del estado general,
con fiebre diaria en picos, rash macular anaranjado-rosado en
miembros inferiores coincidente con la fiebre, artromialgias,
odinofagia y dolor tordcico de caracteristicas pleuropericar-
dicas. Analiticamente, destacaba leucocitosis con neutrofilia,
PCR y VSG elevadas, hipertransaminasemia, hiperferritine-
mia marcada (16.400 ng/ml) y elevacién de CD25 soluble, con
estudio de autoinmunidad con ANA y FR negativos y com-
plementemia normal. La TC toracoabdominopélvica mostréd
derrame pericardico leve y pleural bilateral, asi como imagen
de aumento difuso de la densidad de la grasa mesentérica
del intestino delgado, sugestiva de paniculitis mesentérica.
Como parte del estudio para descartar neoplasia subyacente,
se realizaron un PET/TC y una biopsia de médula 6sea, que
no presentaban hallazgos de interés. Una vez descartadas
razonablemente una etiologia infecciosa mediante un estu-
dio microbiolégico y una posible causa tumoral, se inicié
tratamiento con bolos de 1g de metilprednisolona IV durante
3diasy posteriormente prednisona oral a dosis de 1 mg/kg/dia,
presentando mejoria parcial y desarrollando como compli-
caciones diabetes y miopatia esteroideas. Por ello, se decidié
iniciar tratamiento con anakinra 100 mg/dia SC (teniendo en
cuenta la edad avanzada de la paciente, se consideré6 como
una opcién mas segura y con menos riesgo de complicaciones
que otros citostaticos), con rapida respuesta clinica y analitica,
que permitié disminuir e incluso suspender los esteroides,
y se mantuvo hasta octubre de 2015. Diez meses después, la
paciente desarrollé un cuadro de odinofagia, dolor abdominal
y nauseas con elevacién de reactantes de fase aguda, sin
mejoria con esteroides a dosis medias, por lo que en agosto
de 2016 se reintrodujo el anakinra, con escasa respuesta. Se
realizé una ecografia abdominal que fue normal, y ante el
empeoramiento clinico se ingresé para completar el estudio.
Analiticamente, ademdas de la elevacién de reactantes de
fase aguda destacaba alteracién del perfil hepatico mixto
y leve deterioro de la funcién renal. En la TC se evidencid
una tumoracién abdominal de gran tamano, de probable
origen gastrico, con infiltracién por contigliidad del 1ébulo
izquierdo hepdtico y de la cola pancredtica, presencia de
nédulos hepdticos sugestivos de metdstasis y carcinomatosis
peritoneal. Dada la extensiéon tumoral y el mal estado general
de la paciente, no se consideré subsidiaria de tratamiento

quimioterapico por parte del servicio de oncologia médica, ni
de realizacién de procedimientos endoscépicos invasivos para
toma de biopsia, decidiéndose manejo paliativo. Finalmente,
la paciente fallecié pocos dias después del ingreso.

Discusion

Aunque la enfermedad de Still del adulto es un diagnéstico de
exclusién que requiere un estudio exhaustivo analitico y de
imagen para descartar la presencia de posibles procesos tumo-
rales que expliquen los sintomas del paciente, se han descrito
en la literatura numerosos casos en los que existe una relacién
temporal entre enfermedad de Still y desarrollo de neoplasia,
pudiendo ocurrir que un proceso tumoral en fase precoz pase
desapercibido en el estudio inicial o que este comience poste-
riormente al diagndstico de enfermedad de Still del adulto (con
frecuencia, meses después del mismo). Estas neoplasias pue-
den ser sélidas, siendo las asociaciones mas frecuentemente
descritas el carcinoma ductal de mama y el cancer de pulmén
no microcitico o hematolégicas, fundamentalmente linfomas
difusos de células grandes B y linfomas T°.

Algunas caracteristicas diferenciales entre la enferme-
dad de Still del adulto asociada a neoplasia respecto a las
formas primarias de la enfermedad son: edad de inicio més
avanzada, mala respuesta inicial al tratamiento esteroideo
o inmunosupresor y presencia de caracteristicas atipicas
clinicas, bioldgicas e inmunoldgicas de la enfermedad®* (por
ejemplo, un rash atipico no macular o maculopapular, o no
coincidente con la fiebre®; presencia de leucocitos atipicos
en sangre periférica o elevacién marcada de LDH en el caso
de procesos linfoproliferativos). En nuestro caso, la carac-
teristica que llama la atencién es la edad muy avanzada
de la paciente: si bien existen otros casos descritos en la
literatura de pacientes en la séptima década de la vida al
diagnédstico de la enfermedad de Still°, el 75% de los casos
de los mismos ocurren entre los 16 y los 35 afios de edad’,
mientras que en los casos de enfermedad de Still asociada a
neoplasia, el 71% de los casos se presentan en edad superior a
los 40 anos*.

En todos los pacientes con enfermedad de Still del adulto y
muy especialmente en aquellos con alguna de las caracteris-
ticas mencionadas, es importante mantener un seguimiento
estrecho y un elevado indice de sospecha ante cualquier
dato clinico sugestivo de posible enfermedad neopldsica
subyacente. Si bien no existen actualmente en la litera-
tura recomendaciones sobre la realizacién sistemdatica de
pruebas complementarias en dicho seguimiento, parece razo-
nable realizar un estudio analitico y de imagen dirigido a
los hallazgos sospechosos en la anamnesis y la exploracién
fisica (p. ej.,, TC abdominal y endoscopias ante sintomas
digestivos).
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