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Resumen

Descripcion del caso: Mujer de 43 aflos que acude a Urgencias por fiebre elevada de una semana
de evolucion acompafiada de mialgias,otalgia y odinofagia.

Exploracion y pruebas complementarias: T2 39, °C. TA 126/95 mmHg. FC 104 lpm. Regular
estado general. Hemodindmicamente estable. Consciente y orientada. Eupneica en reposo.
Exploracion anodina. Hemograma: Hb 10,8 g/dL, 27,7 x 10°/L leucocitos, 82,5 x 10°/L neutroéfilos,
10% cayados, 2% metamielocitos, 460 x 10°/L plaquetas. En frotis: granulaciones toxicas y
vacuolizacion de neutrdéfilos. Coagulacion: hiperfibrinogenemia. Bioquimica: glucosa 122 mgy/dl,
creatinina 0,78 mg/dl, GOT 72 U/L, GPT 24 U/L, GGT 101 U/L, PCR 17 mg/dl. Rx térax normal.
Ecografia abdominal: litiasis biliar no complicada y minimo derrame pleural derecho.
Ecocardiografia: pequefio derrame pericardico posterior. Hemocultivos, urocultivos, baciloscopias,
esputo y Mantoux negativos. Comenzd tratamiento con cefotaxima + vibracina iv, pero persistid
febril, presentando nduseas, vdmitos y exantema morbiliforme en tronco. Se encontré
posteriormente Cr de 2,48 mg/dl, VSG 64 mm/h, ferritina 7.404, LDH 1.756 Ul/l, alargamiento TP y
TPTA, INR 1,56 y dimeros de fibrina 44.000. Gasometria venosa: acidosis metabdlica; y en pruebas
de imagen: adenopatias axilares bilaterales y retroperitoneales y ligera hepatoesplenomegalia en
TAC toraco-abdominal, asi como infiltrado intersticial bilateral en Rx térax. Los urocultivos y
serologias resultaron negativos. Se realizd biopsia de médula 6sea encontrandose hemofagocitos. La
paciente empeoro, persistio febril y comenzo con disnea, hipoxemia e hipotension. Ante la sospecha
de enfermedad de Still asociado a sindrome hemofagocitico se cambi6 el tratamiento a ciclosporina
+ esteroides, mejorando clinicamente.

Juicio clinico: Enfermedad de Still asociado a sindrome hemofagocitico.
Diagnostico diferencial: Sepsis, sindrome de disfuncién orgénica multiple.

Comentario final: Los pacientes con sindrome hemofagocitico estan gravemente enfermos con
afectacion multiorgéanica. Los hallazgos mas comunes incluyen fiebre, hepatoesplenomegalia,
erupcion cutanea, linfadenopatia, sintomas neuroldgicos, citopenias, ferritina sérica elevada y
anormalidades de la funcion hepatica. Tras descartar posibles focos de infeccidn, tumores malignos,
inmunodeficiencias y ciertos farmacos como posibles causas se relacion6 con la enfermedad
autoinmune de Still.
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