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La pericarditis aguda recidivante asociada a en-
fermedad de Still del adulto constituye una entidad
muy poco frecuente. Se presenta un caso que cursé
con episodios repetidos de pericarditis aguda con
taponamiento cardiaco que respondian uinicamente
al tratamiento con glucocorticoides. Ante las reci-
divas frecuentes, graves y el desarrollo de cortico-
dependencia se practicé pericardiectomia subtotal,
con buen resultado clinico tras un seguimiento de
doce meses.
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RECURRENT ACUTE PERICARDITIS
ASSOCIATED WITH ADULT STILL’S DISEASE
TREATED WITH PERICARDIECTOMY

Recurrent acute pericarditis associated with adult
onset Still’s disease is an unusual feature. We present
a case with recurrent episodes of acute pericarditis
with cardiac tamponade which only improved with
corticosteroid therapy. Because of the severe and fre-
quent recurrences and corticodependence develop-
ment, a subtotal pericardiectomy was performed with
a good outcome after a 12-month observation period.
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INTRODUCCION

CASO CLINICO

La enfermedad de Still del adulto constituye una Paciente varén de 23 afios, fumador de 10 cigarri-
etiologia muy poco frecuente de pericarditis aguda llos al dia, sin otros habitos toxicos.
Aunque puede presentarse pericarditis entre un 3 y un A los 19 afos de edad el paciente ingresé en nuestro
20% de casos de enfermedad de Still del adulto, el taentro por clinica de fiebre en agujas de 38-39 °C, do-
ponamiento cardiaco es excepcional y ha sido descrifores musculares, articulares y odinofagia. El cuarto

en casos aislados

dia del ingreso aparecio artritis de codo derecho, exan-

Se presenta un caso de pericarditis aguda recidivatema macular evanescente en antebrazos y rodillas y

te asociada a enfermedad de Still del adulto, con epdolor toracico que aumentaba con la inspiracion y la
sodios de taponamiento cardiaco que respondiamsy empeoraba con el decubito. En el analisis de san-
al tratamiento con glucocorticoides. Ante las recidivaggre destacaba velocidad de sedimentacion globular
frecuentes y el desarrollo de corticodependencia, s&/SG) 92 mm/h, leucocitosis con desviacion a la iz-
decidi6 practicar pericardiectomia quirtrgica con buermquierda y ferritina 1.031ug/l (normal < 142). Las ra-
resultado tras un seguimiento de doce meses. diografias de térax, columna y articulaciones fueron
normales. Se practicaron seis hemocultivos, urinocul-
tivo, Mantoux y serologias paBrucella, Leptospira,
Toxoplasma, Borrelliafiebre Q y antiestreptolisina,
todo ello negativo. El estudio inmunolégico con deter-
minacién de anticuerpos antinucleares, anti-ADN, fac-
tor reumatoide, inmunoglobulinas, C3 y C4 fue nor-
mal. Una tomografia axial computarizada abdominal
resulté normal. En un mielograma se observé aspirado
de médula 6sea hipercelular compatible con médula
Osea reactiva. El electrocardiograma evidencié una al-
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teracion inespecifica de la repolarizacién con aplang
miento difuso de la onda T. Las enzimas cardiacas fug
ron normales. Se realiz6 un ecocardiograma en el quf
se observo derrame pericardico de grado ligero. Ant
los hallazgos clinicos y de las exploraciones comple
mentarias se alcanzo el diagnostico de enfermedad ¢
Still del adulto. Se inici6 tratamiento con indometaci-
na 50 mg/8 h sin mejoria clinica, por lo que se sustitu
yo al cabo de 72 h por prednisona 1 mg/kg/dia co
desaparicion de la sintomatologia y normalizacié
analitica. El paciente fue dado de alta hospitalaria baj
tratamiento con prednisona en pauta descendente p
gresiva, con una reduccion de la dosis diaria de 5 m
cada 5 dias. Cuatro meses después, el paciente pres
té artritis de ambas rodillas por lo que se afiadieron 7,
mg/semana de metotrexato. Se mantuvo asintomatico
durante ocho meses, cuando presentoé artritis de muig
ca izquierda y elevacion ligera de reactantes de fag
aguda (VSG 35 mm/h y proteina C reactiva 40 mg/l)
Desde entonces, el paciente ya no present6 mas afecp
cion articular de su enfermedad de Still. '
Un mes mas tarde, el paciente reingreso en el hosy
tal por presentar dolor toracico de caracteristicas per,
carditicas, disnea, febricula, anemia normocitica y a
mento de reactantes de fase aguda. En la exploraci
fisica destacaba el hallazgo de pulso paradéjico. En
radiografia de térax se objetivd cardiomegalia impor
tante y en el electocardiograma se detectaron baj
voltajes, alternancia eléctrica y alteracion difusa de |
repolarizaciéon con pequefias ondas T negativas.
practicé ecocardiograma urgente en el que se obseri -
derrame pericardico grave con compresion de auriculgig. 1. Ecocardiograma en el que se observa derrame pericardico
derecha. Se administré tratamiento con metilprednisoimportante (A) con compresion de auricula derecha en diastole
lona intravenosa, con rapida desaparicion de la clinicguricular (sefialado con flecha en la figura B).
en las primeras 12 h y desaparicion del derrame peri-
cardico en una ecocardiografia de control practicada
cuatro dias mas tarde. El paciente fue dado de alta El paciente desarroll6 efectos secundarios por el tra-
bajo tratamiento con pauta descendente de prednisotemiento corticoideo: estrias cutaneas y facies cushin-
oral, a partir de 40 mg/dia. goide. Las manifestaciones articulares y cutaneas de la
En los siguientes 3 afos, el paciente presenté un tenfermedad de Still no se repitieron en los ultimos tres
tal de seis nuevos reingresos por pericarditis con dolafios Ante las recidivas frecuentes y graves de la peri-
toracico, disnea y derrame pericardico importante comarditis, el desarrollo de corticodependencia y el fraca-
compresion de auricula dereclig.(1). Todos los epi- so de las estrategias farmacolégicas ensayadas, se de-
sodios coincidieron con intentos de retirada del trataeidié practicar pericardiectomia quirdrgica.
miento corticoideo, a pesar de pautas progresivas muy Mediante esternotomia media se practicO pericar-
lentas. En todos los casos, la clinica desaparecia ediectomia subtotal hasta nervios frénicos. Se inici6 la
pectacularmente a las pocas horas de administrar gldiseccién en la cara anterior, sobre el ventriculo dere-
cocorticoides intravenosos, sin precisar pericardiocencho y la auricula derecha, hasta llegar al nervio fréni-
tesis en ninguna ocasion. En los ecocardiogramas dm. Se siguid por el pericardio diafragméatico hasta la
control se observaba la desaparicion total del derramgunta del corazon. La parte izquierda del pericardio se
a los pocos dias de iniciar el tratamiento. Entre los epresec6 hasta un centimetro por delante del nervio fré-
sodios, el paciente permanecia absolutamente asintoico izquierdo. En el examen anatomopatolégico se
matico y con normalidad de los parametros analiticosobservo pericarditis cronica con edema difuso y hemo-
Para evitar las recidivas se ensayo tratamiento con calragia focal.
chicina 1 mg/12 h y metotrexato 7,5 mg/semana, am- El paciente presentd buena evolucién postoperato-
bos sin éxito. Se intentd tratamiento con azatioprinaia, siendo dado de alta al cuarto dia. El tratamiento
75 mg/dia que debio retirarse por intolerancia. corticoideo se retir6 progresivamente en el mes si-
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guiente. Tas un seguimiento clinico de 12 meses, eliologia® la limitan a cuando los brotes se juzgan cli-
paciente se halla asintomatico y se ha reincorporado @camente intratables o cuando se produce corticode-
su trabajo con normalidad. pendencia a pesar de una retirada progresiva del far-
maco. En cualquier caso, el nimero de brotes para
DISCUSION indicar la pericardiectomia no debe ser menor de seis
ni la evolucion de la enfermedad inferior a un afio. No
La enfermedad de Still del adulto es una enfermeexiste experiencia previa en la practica de pericardiec-
dad inflamatoria sistémica poco frecuente, caracterizatomia en la pericarditis recidivante asociada a enfer-
da por una triada de fiebre, artritis y exantema cutamedad de Still del adulto. Al tratarse de una entidad
neo. La pericarditis se presenta en un 3-20% de casatinica muy infrecuente y asociada a enfermedad sisté-
de esta enfermedad, aunque el taponamiento cardiaouica, debe considerarse como un tratamiento excep-
se ha descrito de forma excepciéfiala fiebre y la  cional y restringido, basado en una decision individua-
artritis suelen preceder a la clinica de pericarditis, quézada después de agotar las opciones farmacoldgicas.

posteriormente puede constituir la Gnica manifestacion
clinica’. Aunque el tratamiento no difiere sustancial-
mente del de la pericarditis idiopatica o asociada a
otras enfermedades autoinmuinds tendencia a la re-
cidiva es maydr y, a menudo, la enfermedad no se
controla con &acido acetilsalicilico y antiinflamatorios 1.
no esteroides, por lo que es frecuente el uso obligado
de corticoides e inmunosupresdres€n los casos ais-
lados en que se ha descrito taponamiento cardiaco,
éste respondié de forma muy rapida al tratamiento con
bolos de metilprednisolona intravenosa, por lo que se
ha propuesto como el tratamiento de primera eleccién
en esta situaciéi 3
En el caso que se presenta, la clinica de pericarditis
aguda recidivante, con derrame pericardico grave cor.
compromiso hemodinamico, respondié siempre de
forma inmediata al tratamiento con glucocorticoides >
intravenosos, sin que fuese necesario practicar pericar-
diocentesis en ninguno de los episodios, pero la recidi-,
va fue constante al retirar el tratamiento a pesar de
pautas decrecientes muy lentas. Ninguno de los farma<:
cos ensayados (colchicina, metotrexato o azatioprina)
resulto eficaz para evitar las recidivas. La frecuencia yg
gravedad de los episodios y el desarrollo de corticode-
pendencia fue lo que hizo considerar la practica de la
pericardiectomia quirdrgica. Se practicé una pericar-
diectomia subtotal con diseccion de frénico a frénico
al considerar que suele ser suficiente para minimizar
la produccion de liquido en las pericarditis exudativas.10.
La indicacion de pericardiectomia ante pericarditis
de repeticion es muy excepcional. Las «Normas de
Actuacion Clinica» de la Sociedad Espafiola de Car-
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