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Numerosos microorganismos se han implicado como
desencadenantes de la enfermedad tales como Mycoplas-
ma, Brucella, Rickettsia, Yersinia; virus de la rubéola, paro-
tiditis, parainfluenza, Coxsackie, Epstein–Barr, citomegalo-
virus y Toxoplasma, sin embargo en la mayoría de los casos
la evidencia es serológica sin haberse podido establecer
una asociación causal con la enfermedad2,4,7.

Una etiología inmunológica fue sugerida por Elkon
et al8.

CLÍNICA
Suele aparecer fiebre en agujas de predominio vespertino
con cifras superiores a 39º, que se normaliza entre los pi-
cos. Es habitual que se presente asociada a odinofagia.

Las artralgias aparecen en todos los casos, y en más del
90% de los pacientes hay artritis de carácter poliarticular
migratorio y simétrico, con predominio en rodillas, muñe-
cas, tobillos y pequeñas articulaciones de las manos.

El exantema del Still es relativamente específico de esta
enfermedad y se caracteriza por ser maculopapular, asal-
monado, poco pruriginoso y de carácter evanescente,
coincidiendo fundamentalmente con los picos febriles.
Aparece en tronco y región proximal de extremidades, res-
petando cara, palmas y plantas.

Las mialgias suelen ser difusas, presentando en algunos
casos discreta elevación de enzimas musculares.

En más del 50% de los pacientes aparecen adenopatías
difusas, móviles y de consistencia blanda, de predominio
cervical, aunque también se describen en otras localizacio-
nes.

En el 70% de los casos se produce disfunción hepática
y en el 45% de los casos cursa con hepatomegalia. La es-
plenomegalia es otro signo frecuente y junto con las ade-
nopatías puede plantearnos problemas de diagnóstico di-
ferencial con el linfoma.

Otros síntomas que pueden aparecer son dolor abdo-
minal, pericarditis, miocarditis, pleuritis, neuropatías peri-
féricas de carácter sensitivo, parálisis de pares craneales,
meningoencefalitis, sequedad ocular, conjuntivitis, protei-
nuria, etc.

La evolución de la enfermedad es variable, evolucio-
nando en algunos casos de forma crónica, normalmente
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INTRODUCCIÓN
La enfermedad de Still del adulto es un proceso infre-
cuente y de etiología desconocida que se presenta habi-
tualmente en individuos jóvenes, formando parte de las
posibles causas de fiebre de origen desconocido. Es un
cuadro similar a la artritis crónica juvenil de comienzo sis-
témico, pero con aparición a partir de los 16 años.

Fue descrita por primera vez por Bywaters en 19711.
Es obvio que su diagnósico no puede realizarse de for-

ma íntegra en el ámbito de la Atención Primaria, funda-
mentalmente porque requiere la exclusión de otros proce-
sos, pero sí puede hacerse un diagnóstico de sospecha de
la enfermedad ante la presencia de una fiebre de origen
desconocido, que evitaría retrasos y pruebas diagnósticas
innecesarias.

EPIDEMIOLOGÍA
Es un proceso infrecuente, cuya prevalencia en la pobla-
ción caucasiana es un caso por cada 100.000 adultos2.

La relación varones/mujeres es de 1:1, aunque en revi-
siones realizadas en población japonesa se demuestra una
mayor prevalencia en el sexo femenino3.

Predomina en adultos jóvenes, fundamentalmente entre
los 16 y los 35 años, y menos del 4% de los casos se des-
criben en pacientes mayores de 55 años, siendo excepcio-
nal por encima de los 70 años4,5.

PATOGENIA
La patogenia de la enfermedad no es conocida.

No se ha podido demostrar una predisposición genéti-
ca, aunque se ha descrito una mayor frecuencia de los an-
tígenos del sistema HLA DR2, DR4, DR7, Bw356.

Hay autores que sugieren una etiología hormonal al ha-
berse descrito casos de aparición durante el embarazo y el
puerperio.
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como una artritis crónica destructiva, y en otros se pre-
senta en forma de brotes de duración y frecuencia variable.
En algunos casos puede cursar como un brote único.

El pronóstico de la enfermedad está relacionado funda-
mentalmente con la evolución de la afectación articular, ya
que hay casos de sinovitis recurrente, pero en otros pa-
cientes puede cursar como una artritis crónica con ten-
dencia a la destrucción articular y a la anquilosis.

La supervivencia a los 10 años es del 90%, y las dos cau-
sas principales de muerte son las infecciones y la amiloi-
dosis.

DIAGNÓSTICO
La enfermedad de Still del adulto se diagnostica me-
diante criterio clínicos y analíticos y por exclusión de
otras enfermedades infecciosas, neoplásicas y reumato-
lógicas.

Los criterios más aceptados universalmente son los pro-
puestos por Yamaguchi et al en 19929 que están indicados
en la tabla 1.

Para el diagnóstico de enfermedad de Still del adulto se
requiere la presencia de cinco o más criterios, incluyendo
al menos dos mayores. En estas condiciones la sensibilidad
es del 96,2% y la especificidad es del 92,1%.

Asimismo requiere la exclusión de:

– Infecciones (especialmente sepsis y mononucleosis in-
fecciosa).

– Neoplasias (especialmente).
– Enfermedades reumatológicas (fundamentalmente

poliarteritis nodosa y vasculitis de la artritis reumatoide).

En la analítica es frecuente la presencia de una anemia
normocítica con leucocitosis y trombocitosis. Además sue-
le detectarse un aumento de la velocidad de sedimenta-
ción. Una mención aparte merece la elevación de los nive-
les de ferritina en plasma. Como es bien conocido, esta
proteína de depósito se eleva de forma inespecífica en pro-
cesos infecciosos, inflamatorios, neoplásicos, etc., como
un reactante de fase aguda.

Asimismo, aparecen valores elevados en hepatopatías,
alcoholismo y en enfermedades que cursan con acumula-
ción de hierro como la hemocromatosis.
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Sin embargo, muchos autores describen valores muy
elevados de esta proteína en la enfermedad de Still del
adulto, hasta el punto de que una de las principales con-
troversias sobre esta enfermedad radica en la admisión de
la hiperferritinemia como criterio diagnóstico10-13. Gonzá-
lez Hernández et al sugieren que valores de ferritina supe-
riores a 4.000 ng/ml ante un cuadro clínico sugestivo per-
miten realizar un diagnóstico de sospecha de la enferme-
dad de Still del adulto11 y otros autores sugieren la
determinación de esta proteína en el estudio de un pa-
ciente con fiebre de origen desconocido14.

Además los valores de ferritina pueden ser un marcador
útil de la actividad de la enfermedad4,15.

La radiología articular no muestra imágenes específicas.
En aquellos casos de evolución crónica suelen aparecer pe-
queñas erosiones articulares, que tienden a la anquilosis16.

El líquido articular suele ser de carácter inflamatorio.

TRATAMIENTO
Inicialmente se suelen utilizar el ácido acetilsalicílico por
vía oral a dosis de 3-6 g/día o la indometacina a dosis de
100-200 mg/día.

En aquellos casos que no responden al tratamiento pre-
vio, o si aparecen manifestaciones sistémicas graves, se uti-
liza la prednisona a dosis iniciales de 0,5-1 mg/kg/día por
vía oral, descendiendo la cantidad de forma progresiva y
teniendo en cuenta que hay una alta probabilidad de apa-
rición de un nuevo brote tras la retirada de los corticoides,
que suele requerir su reintroducción.

En aquellos pacientes que no responden a los corticoi-
des o que requieren dosis altas de mantenimiento, los in-
munosupresores como metotrexato17,18, ciclosporina19,
ciclofosfamida o azatioprina pueden ser una alternativa.

Las formas crónicas articulares suelen requerir dosis de
mantenimiento de prednisona de 5-20 mg/día, pudiendo
utilizarse como segunda línea de tratamiento las sales de
oro, salazopirina o hidroxicloroquina2.
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