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Doenca de Still do adulto: Caso clinico a _
proposito de febre persistente sem sinais focais
Adult-Onset Still's Disease: case report related to a persistent

and non focal fever

Carlos Capela, Maria Joao Regadas

Resumo
A doenca de Still do adulto é uma entidade pouco frequente e de
etiologia ainda ndo definida. Nao existem parametros laboratoriais
ou histologicos patognomaénicos e 0 seu diagndstico é de exclusao
com doencas infecciosas, auto-imunes ou neoplasicas. A doenca
manifesta-se normalmente com a triade de febre, artralgias e
eritema cutaneo evanescente. Os autores apresentam o caso
clinico de um paciente admitido para estudo de quadro clinico
com 15 dias de evolucao por febre persistente (>39°) sem sinais
focais e poliartralgias. Durante os primeiros dias de internamento
foi relevante a persisténcia de varios picos febris por dia (> 39°) e,
por uma vez, associando-se placas eritematosas roseas multiplas
evanescentes. Os autores consideraram tratar-se de um caso
de doenca de Still do adulto por exclusdo de outras patologias e
preencher os critérios de Yamagushi.

Palavras chave: Doenca de Still do adulto; artralgia; febre de
origem desconhecida; rash maculopapular.

INTRODUCAO

A doenca de Still do adulto (DSA) é uma entidade
pouco frequente e de etiologia ainda nao definida.’
Nao existem parametros laboratoriais ou histopa-
tologicos que a confirmem. O seu diagnoéstico é de
exclusao englobando entidades infecciosas, auto-
-imunes e neoplasicas. A triade caracteristica da
doenca é constituida por febre alta, artralgias ou
artrite e um eritema cutaneo evanescente, também
descrito como rash maculopapular, habitualmente
cor de salmio.? Analiticamente verifica-se elevaciao
dos marcadores de inflamacdo, caracteristicamente a
ferritina (valores habitualmente superiores a 3.000
ng/mL). Estao validados os critérios de diagnostico
de Yamaguchi’ divididos em principais: febre com
temperatura axilar superior a 39°, pelo menos uma
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Abstract
Adult-onset Still's disease is a rare disorder of unknown etiology.
The authors report the case of a man presenting, within a fort-
night, recurrent attacks of non-focal fever (>39°) and arthralgia.
During the first days of evaluation, an evanescent salmon colored
maculopapular rash was noted during fever attacks. After the
possibility of an infectious, autoimmune or paraneoplastic pro-
cess was excluded and the laboratory findings were evaluated,
the diagnosis was established according to Yamaguchi's criteria.
Key words: Adult-onset Still’s disease, arthralgia, fever of
unknown origin, maculopapular rash.

semana, artralgias ou artrite durando pelo menos
duas semanas; rash macular ou maculopapular, nao
pruriginoso, evanescente e cor salmdo surgindo
sobretudo no tronco ou nos membros, durante o
periodo febril; e leucocitose (=10.000/mm3). Os
critérios secundarios ou minor sdo: odinofagia;
linfadenopatia; hepatomegalia ou esplenomegalia;
elevacao das transaminases hepaticas e da lactato
desidrogenase e pesquisa de factor reumatoide e an-
ticorpos anti-nucleares (ANA) negativa. Considera-
-se 0 cumprimento dos critérios se se verificarem 5
destes critérios, com pelo menos dois sendo principais
e depois da devida exclusao de infec¢ao, malignidade
ou outras entidades reumatologicas. A doenca res-
ponde excepcionalmente bem aos anti-inflamatérios
nao esterdides (AINEs) e aos corticosteroides. Apesar
de se tratar de uma entidade com percurso habitual
benigno, pode tornar-se recorrente.’

CASO CLINICO

Doente do sexo masculino, 44 anos de idade, admi-
tido ao Servico de Urgeéncia por apresentar, desde
15 dias antes, mialgias e artralgias em ambos os
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Rash maculopapular evanescente, cor salmao, em
localizacao infra — umbilical, face lateral esquerda.

joelhos e punhos, de forma simétrica e continua ao
longo do dia. Oito dias antes surge adicionalmente
febre, com temperatura axilar maxima de 39,5° e
variacoes diurnas de 4°C em 4 horas. O doente é
internado por febre persistente sem foco e artralgias.
O doente residia em zona suburbana e trabalhava,
desde ha 10 anos, com cobre, ferro e aluminio.
Outros antecedentes relevantes eram: sindrome
do tunel céarpico corrigida dois anos antes; habitos
alcodlicos marcados (140 g/dia) desde ha 20 anos e
habitos tabagicos marcados (365 UMA). Ao exame
objectivo, no momento da admissao, apresentava-
-se com bom estado geral, ligeiramente desidrata-
do. Apresentava-se hemodinamicamente estavel
com pressao arterial de 100/44 mmHg, frequéncia
cardiaca de 92 bpm, frequéncia respiratoria de 23
ciclos por minuto, saturacdo periférica de O2 a ar
ambiente de 99% e temperatura axilar de 39,3°C.
Apresentava carie dentaria exuberante. O exame
abdominal apresentava hepatomegalia moderada,
de textura homogénea, nao dolorosa. O exame arti-
cular relevava, a nivel dos membros superiores, dor
a mobilizacao passiva da articulacao dos punhos e
metacarpo — falangicas, bilateralmente, sem outros
sinais inflamatorios associados. A nivel dos joelhos
demonstrava-se dor, edema com flutuacio de ambas
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Rash maculopapular evanescente, cor salmao, em
localizacdo infra — umbilical, face anterior.

as articulacoes. O restante exame era irrelevante.
A investigacdo analitica de rotina inicial revelava
uma velocidade de sedimentacio de 77 mm/hora;
proteina C-reactiva de 266 mg/L; hemoglobina 11,1
g/dL; plaquetas 219 000/pL; leucocitos totais de 6
200/pL com 80% neutrofilos; ferritina 14 118 ng/
mlL; alanina aminotransferase 99 U/L; aspartato ami-
notransferase 129 U/L. Do estudo complementar, as
culturas de sangue, urina e fezes foram negativas.
As serologias infecciosas foram negativas. O painel
imunologico incluindo ANA e factor reumatoide
foiigualmente negativo. O rastreio para doencas de
deposicao hepatica foi negativo. A ultrassonografia
(US) abdomino — pélvica revelou um figado com
textura heterogénea e ecogenicidade difusamente
aumentada indiciando hepatopatia. A telerradio-
grafia (Rx) do torax revelou-se sem alteracdes;
os Rx das articulacdes acometidas revelaram-se
adicionalmente sem alteracoes. Os achados da US
abdominal foram complementados com tomografia
axial computorizada (TC) revelando-se ganglios
infra — centrimétricos no espaco pré — vascular
mediastinico, peri — celiacos e inter aorto — cava,
confirmando-se hepatomegalia com infiltracao es-
teatosica difusa. Sendo a alteracao hepatica o unico
dado positivo, objectivo do estudo, procedeu-se a



biopsia hepatica com demonstracdo de esteatose
macro vesicular focal e deposicdao de pigmento he-
mossidérico nas células de Kuppfer. No 5° dia de
internamento o doente surge, de stbito e associado
a pico febril (39°), com um rash cor salmao, multi-
plo, acometendo o tronco e os membros superiores
(Fig. 1 e 2), nao pruriginoso e resolvendo aquando
da normalizacdo da temperatura. O diagnostico de
DSA foi nesse momento considerado e iniciada te-
rapéutica com prednisolona 60mg/dia observando-
-se regressdo franca do perfil térmico nos 3 dias
seguintes. Por persisténcia das artralgias, é iniciado
naproxeno 500 mg bid, e decidida a descontinuacao
da corticoterapia, observando-se resolucao total das
queixas articulares e da curva térmica nos dias se-
guintes. Os marcadores inflamatorios regrediram em
paralelo com a descida da ferritina, para 4 595mg/
ml na altura de alta (20° dia), com negatividade
da proteina-C reactiva. O doente suspendeu defi-
nitivamente corticoterapia ao 40° dia de doenca,
mantendo AINE durante mais 6 meses.

DISCUSSAO
Durante o internamento foram considerados os
diagnosticos diferenciais para sindrome febril
prolongada considerando a etiologia infecciosa,
neoplasica e inflamatéria / auto-imune. Os autores
consideraram tratar-se de DSA por exclusao de
outras patologias similares na sua forma de apre-
sentacdo e por preencher os seguintes critérios de
Yamaguchi:® presenca de febre (superior a 39°) por
mais de uma semana, artrite, factor reumatoéide
<1/80, anticorpos anti-nucleares inferiores a 1/100,
rash maculo-papular eritematoso caracteristico,
hepato — esplenomegalia e linfadenopatia generali-
zada. Adicionalmente, a grande variacdao diurna de
temperatura apresentada pelo doente é caracteristica
adicional descrita nesta entidade.®

A hiperferritinemia é encontrada em mais de 70%
dos pacientes com DSA e estd correlacionada com
a actividade da doenca, podendo ser usada como
marcador, dado que os niveis excedem em muito os
encontrados em outras doencas auto — imunes.* No
presente caso, esta alteracdo fez levantar o indice
de suspeita para DSA — confirmada depois pelas
alteracoes dermatologicas tipicas apresentadas. A
opc¢do terapéutica inicial neste doente foi a corti-
coterapia. De facto, verificou-se franca resolucao
do perfil térmico e sindrome inflamatoria analitica;

nao se assistindo a uma resolucdo tao evidente a
nivel das queixas artralgicas/artrite, quadro que
melhorou francamente com introducdo de um
anti-inflamatorio nao esterdide. As opcdes tera-
péuticas historicamente associadas ao tratamento
da DSA sao os AINEs e corticoterapias em doses
baixas.'” Dependentes da resposta clinica e do seu
perfil evolutivo, preconizam-se hoje como op¢oes a
corticoterapia, utilizado ou nao em associacdao com
imunossupressores (metotrexato, ouro, azatioprina,
leflunomida, tracolimus, ciclosporina ou ciclofosfa-
mida). O grupo de farmacos biotecnolégicos como
sejam a anakinra e os anti-TNF comecam a ganhar
igual relevancia no tratamento da DSA.° No pre-
sente caso ressalta esta particularidade da melhor
resposta da doenca aos AINE, que se prolongou
até ao final do periodo de seguimento; associado
provavelmente a uma expressio mais benigna da
mesma. Concluindo, os autores relembram que a
DSA coloca sempre um desafio diagnostico e tera-
péutico, dentro do estudo de uma febre sem foco.
A emergencia de critérios diagnosticos validados,’
bem como a determinacdo de melhores marcadores
serologicos optimizarao o diagnostico e tratamento
desta entidade complexa. W
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