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La enfermedad de Still es un desorden inflamatorio infrecuente, con multiples formas de
presentacién; sin embargo, el debut con miocarditis o pericarditis es atin menos comun
(prevalencia del 7%). Se presenta el caso de un hombre de 30 afios, previamente sano, que
consulté por dolor tordcico. Durante su evolucién clinica fue diagnosticado con mioperi-
carditis, se indagaron diversas etiologias, pero luego de multiples estudios se diagnosticé
enfermedad de Still del adulto. Se instaurd tratamiento con corticoesteroides, el cual tuvo

una adecuada respuesta.
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Myopericarditis, a rare initial manifestation of adult Still’s disease. Case
report
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Adult-onset Still’s disease is a rare inflammatory disorder with multiple forms of mani-
festation; however, the onset with myocarditis or pericarditis is even less common (7%
prevalence). Herein, we present a case of a previously healthy 30-year-old man, who consul-
ted for chest pain. During his clinical evolution, he was diagnosed with myopericarditis.
Various aetiologies were evaluated and after multiple studies adult-onset Still’s disease
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was diagnosed. Treatment with corticosteroids was established evidencing an adequate

response.

© 2021 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Published by Elsevier Espana, S.L.U.

All rights reserved.

Introduccién

La enfermedad de Still del adulto (ESA) es un desorden infla-
matorio poco frecuente. Su prevalencia a escala mundial
oscila entre 0,16 y 0,4/100.000 habitantes’, y en Colombia,
aunque la prevalencia no se ha establecido, una serie de
casos del 2016 reporté 17 casos en 5afos de seguimiento?.
Su expresién clinica consiste, en general, en fiebre >39°C,
exantema evanescente salmén-rosa y compromiso articular’.
Podria acompanarse de coagulacién intravascular disemi-
nada, sindrome de activacién macrofagica, adenopatias,
hepatomegalia, esplenomegalia, pirpura, neumonitis y, en
casos excepcionales, serositis o miocarditis®. El compromiso
seroso aparece entre el 15 y el 40% de los casos, principal-
mente como pericarditis®®, y el debut con miocarditis se ha
reportado de forma aislada, con una prevalencia estimada
del 7% a escala mundial, pero con desenlaces potencialmente
mortales®°. Considerando su exdtica manifestacién, a con-
tinuacién se presenta una breve descripcién del caso de un
paciente con miopericarditis en el contexto de ESA.

Presentacién del caso

Hombre de 30 afios (1,75m, 70kg) que ingresé al servicio
de urgencias refiriendo dolor toracico retroesternal de 10h
de evolucién, intensidad 8/10 en la escala numérica anéloga
del dolor, constante aun en reposo, asociado a disnea y que
empeoraba con la respiracién.

A la revisién por sistemas mencioné fiebre intermitente
de 4dias de evolucién, sin predominio de horario, exantema
tipo placas evanescentes no pruriginosas que desaparecian
con la digitopresién, tenia compromiso de extremidades infe-
riores, superiores, térax, abdomen y gliteos que empeoraban
con la fiebre; ademads, mialgias, poliartralgias migratorias de
pequenas y grandes articulaciones, sin sinovitis, desde hacia
2 semanas. El paciente era previamente sano y trabajaba como
policia en la zona tropical colombiana. Los signos vitales al
ingreso revelaron taquicardia (1401lpm) y fiebre (38,4°C); el
resto del examen fisico fue normal.

El electrocardiograma de 12 derivaciones puso en eviden-
cia taquicardia sinusal y trastorno de la repolarizacién en la
cara inferior. Los laboratorios demostraron troponinal posi-
tiva (27.235,9 pg/dl) y delta —63% (10.076,9 pg/ml), con dimero D
en 9.735ng/ml, transaminasas y reactantes de fase aguda
(PCR, leucocitos, VSG) elevados (tabla 1). La radiografia de térax
mostré un derrame pleural (DP) bilateral persistente en la
tomografia a este nivel, como también derrame pericardico
(DPe), y el ecocardiograma permitié observar hipoquinesia
lateral del segmento medio del ventriculo izquierdo, fraccién

de eyeccién del ventriculo izquierdo (FEVI) del 58%, insuficien-
cia tricuspidea leve y DPe.

Ante los hallazgos y las manifestaciones clinicas del
paciente, se decidi6é descartar una causa infecciosa de peri-
carditis y miocarditis aguda; se estudi6 toxoplasmosis, virus
de inmunodeficiencia humana, malaria, tuberculosis, virus de
la hepatitis (B y C), dengue y Tripanosoma cruzi, entre otros;
los hemocultivos para microorganismos aerobios y anaero-
bios resultaron negativos (tabla 1) y las imagenes abdominales
(ecografia y tomografia contrastada) fueron normales.

Luego de que el paciente permaneciera 15 dias hospitali-
zado, con persistencia de fiebre (uno a dos episodios al dia de
39-40°C), sin etiologia infecciosa documentada, se avanzé a
estudio de autoinmunidad: el reporte de ANA, ENA, anti-DNA,
ANCA, factor reumatoideo y complemento fueron negativos;
la ferritina, >40.000 p.g/1, y la proteina C reactiva, 376,1 mg/dl
(tabla 1). No se realizé resonancia magnética cardiaca (C-RM).

De conformidad con lo descrito, se diagnosticé ESA, por
criterios de Yamaguchi’ y Fautrel® (tabla 2). Se inicié predni-
solona 50mg cada 24h y 250mg de naproxeno cada 8h, con
mejoria clinica en las siguientes 72 h, desaparicién de lesiones
cuténeas, ausencia de fiebre y mejoria de dolor articular. Se dio
egreso a este término con seguimiento por Reumatologia.

Discusion

La ESA es un raro desorden inflamatorio considerado de exclu-
sién luego de descartar otras etiologias bajo el estudio de fiebre
de origen desconocido, tal como se llevé a cabo con el paciente
del caso, quien finalmente cumplia cuatro criterios mayores
y dos menores de Yamaguchi’, ademas de cuatro criterios
mayores y dos menores de Fautrel?; no se evaluaron los crite-
rios de Crush®, dado el requerimiento de seguimiento por un
largo periodo de tiempo; nuestra aproximacién en este caso
fue aguda.

El debut con miopericarditis de la ESA reporta la mas
baja prevalencia entre las complicaciones', con una edad
de instauracién mds joven que otras causas de miocarditis'’.
Estudios recientes sugieren que la balanza de géneros esta
relativamente equilibrada para ESA'?, pero la complicacién
con miocarditis predomina en las mujeres’>.

El componente reactivo a infecciones con liberacién de
citoquinas inflamatorias ha sido ampliamente descrito® y
puede estar en relacién con los reactantes de fase aguda ele-
vados en el paciente cuyo caso se refiere, que si bien son
consistentes con otros reportes?>°, en este caso se encuentran
por encima de estos.

La troponina fue un marcador 1til en el abordaje inicial
del paciente, considerando que su elevacién se ha documen-
tado hasta en el 94% de las miocarditis por ESA, pero no
tiene una elevacién tan marcada en otras etiologias’; en estos
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Tabla 1 - Paraclinicos del paciente

Valores de laboratorio (unidades) Resultado Referencia
Leucocitos (x mm?) 14.580 40.00-10.600
Neutréfilos (x mm?) 13.030 20.00-6.900
Linfocitos (x mm?) 960 600-10.000
Hemoglobina (g/dl) 12,96 12,2-18,1
Plaquetas (x mm?) 142.400 142.000-460.000
Troponina I (pg/ml) 27.235,9 0-34,2
Troponina I (pg/ml) 10.076,9 0-34,2
Dimero D (ng/ml) 9.735,9

PCR (mg/]) 376,1 0-5

VSG (mm/h) 51 5-15

AST (U/]) 216,4 5-34

ALT (U/]) 307 0-55
Ferritina (ng/ml) > 40.000 21,8-274,6
Creatinina (mg/dl) 0,7 0,7-1,3
C-ANCA Negativo Negativo
P-ANCA Negativo Negativo
Factor reumatoideo (IU/ml) <15 0-30

ANA (titulos) Negativos < 1:80
Anti-ENA Negativos

Anti-DNA Negativo Negativo
C3 (mg/dl) 172,5 82-185

C4 (mg/dl) 39,8 15-53
Albumina (g/dl) 33 3,5-5,2
Electroforesis de proteinas en suero Hipoalbuminemia

Potasio (mmol/l) 4,2 3,5-5,1
Sodio (mmol/1) 137,1 136-145
Lactato (mmol/l) 1,1 0,5-2-2
Cultivo M. tuberculosis Negativo

PCR M. tuberculosis Negativo

Anti-Mycoplasma pneumoniae IgM Negativo

Hemoparasitos gota gruesa Negativo

Toxoplasma gondii IgM (IU/ml) 0 0-1,6
Toxoplasma gondii IgG (IU/ml) 0,1 0-0,5
Anticuerpos VIH 1/2 Negativo

Dengue IgM (U panbio) 2,6 0-9
Hemocultivos (anaerobios y aerobios) Negativo

Tabla 2 - Criterios clasificatorios

Yamaguchi

Fautrel

Crush

Criterios mayores
Fiebre >v39° C >1 semana
Artalgias/artritis > 2 semanas
Leucocitosis > 10.000 mm? con > 80%
polimorfonucleares
Rash tipico

Criterios menores

Dolor de garganta

Linfadenopatia

Esplenomegalia

Anormalidades en pruebas de funcién
hepética

ANA y factor reumatoideo negativo

Excluir: infecciones, malignidad, otras
causas reumatolégicas o enfermedades
inflamatorias

Se requieren cinco o mas criterios, de
los cuales dos 0 mds deben ser mayores

Criterios mayores

Fiebre > 39°C

Artralgias

Eritema transitorio
Faringitis
Polimorfonucleares > 80%
Ferritina glicosilada <20%

Criterios menores
Rash maculopapular
Leucocitosis > 10.000 mm?3

Se requieren cuatro o mas criterios
mayores o tres criterios mayores +dos
criterios menores

2 puntos

Fiebre cotidiana >39°C

Rash transitorio

Leucocitosis >12.000/ml y VSG >40 mm/h
ANA y factor reumatoideo negativo
Anquilosis carpiana

1 punto

Edad > 35 anos

Artritis

Dolor de garganta

Anormalidades en pruebas de funcién
hepética o compromiso del sistema
reticuloendotelial

Serositis

Anquilosis carpiana o cervical

ESA probable: 10 puntos durante 12
semanas de observacién

ESA definitiva: 10 puntos durante seis
meses de observaciéon

Adaptado de Giacomelli et al.'®.
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casos es de utilidad la realizacién de C-RM, en la cual se
esperaria tener hallazgos compatibles con inflamacién del
miocardio y cumplimiento de los criterios descritos por el Con-
senso Internacional de Resonancia Magnética Cardiovascular
en Miocarditis'*; sin embargo, no se conté con el recurso en la
institucién.

El DPe se espera encontrar hasta en el 40% de los casos'”
y, aunque no es usual, se ha reportado incluso taponamiento
cardiaco®™.

El tratamiento se basa en corticoesteroides, antinflamato-
rios no esteroideos y antirreumatoideos, reservando el uso de
anticitoquinas (IL-1, 6, 18, TNF) para los casos refractarios o
que amenazan la vida>'. El paciente del caso reportado res-
pondié satisfactoriamente a 50 mg de prednisolona al dia, lo
cual es compatible con otros estudios, en los cuales el 60%
son manejados solo con la primera linea'®'?; esto permitié
un egreso temprano una vez se llegé al diagnéstico, evitando
complicaciones mortales descritas hasta del 4,2% al afio°.

Conclusién

La miopericarditis es una manifestaciéon rara de la ESA, lo
cual dificulta su diagndstico temprano; sin embargo, se debe
considerar, ya que la instauracién del tratamiento oportuno
conlleva buenos resultados.

Responsabilidades éticas

Este documento fue aprobado por el Comité de Etica del Hos-
pital Universitario Clinica San Rafael de Bogotd; el paciente
firmé un consentimiento informado para la publicacién del
caso.
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