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Miopericarditis aguda como manifestación inicial de un brote  
de enfermedad de Still del adulto

Puntos destacados

	▻ El diagnóstico de la ESA es clínico y de exclusión.
	▻ La presencia de miocarditis, rash pruriginoso e hiperferritinemia extrema 

sugieren una alta carga inflamatoria.
	▻ El reconocimiento precoz de estas manifestaciones permite un diagnós-

tico adecuado y la instauración temprana de tratamiento.
	▻ La procalcitonina debe interpretarse con cautela y siempre de forma in-

tegrada con la clínica, los cultivos microbiológicos, las pruebas de ima-
gen y la evolución del paciente.

Introducción

La enfermedad de Still del adulto (ESA) es una enfermedad autoinflamatoria 
multisistémica, de probable base poligénica, en la que la activación desre-

gulada de la inmunidad innata desempeña un papel central. Esta respuesta 
inflamatoria se ha relacionado con la activación del inflamasoma y con una 
producción aumentada de citocinas proinflamatorias, especialmente IL-1, IL-6 
e IL-18, capaces de generar un estado de hiperinflamación sistémica o tormen-
ta de citosinas1.

Desde el punto de vista clínico, la ESA se caracteriza por una expresión hete-
rogénea, habitualmente dominada por fiebre elevada, artralgias y exantema 
evanescente asalmonado. Sin embargo, la ausencia de una prueba diagnósti-
ca específica y la posible superposición con procesos infecciosos, neoplásicos 
o autoinmunes convierten su diagnóstico en un reto clínico, especialmente 
cuando la forma de presentación se aleja del fenotipo clásico. En este contexto, 
los criterios de Yamaguchi (tabla 1) constituyen una de las herramientas más 
empleadas como apoyo diagnóstico, aunque la ESA continúa siendo un diag-
nóstico fundamentalmente clínico y de exclusión1-3.
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La enfermedad de Still del adulto (ESA) es una entidad autoinflamatoria sistémica infrecuente. Presentamos 
el caso de un varón de 30 años que debutó con miopericarditis aguda con disfunción biventricular grave 
acompañada de elevación generalizada de marcadores proinflamatorios, hiperferritinemia extrema y rash 
cutáneo atípico. Tras descartar etiología infecciosa y autoinmune, se le diagnosticó de un brote de ESA, ini-
ciándose tratamiento con corticoides e inmunomoduladores, con pronta mejoría. Este caso impresiona por 
el debut de la enfermedad, dada la rareza de la afectación miocárdica como manifestación inicial y refuerza 
la importancia de una correcta interpretación de los marcadores inflamatorios dentro del contexto clínico 
y evolutivo.
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Adult-onset Still’s disease (AOSD) is a rare systemic autoinflammatory disorder. We present the case of a 30-year-
old man who initially presented with acute myopericarditis with severe biventricular dysfunction, accompanied by 
a generalized elevation of proinflammatory markers, extreme hyperferritinemia, and an atypical skin rash. After 
infectious and autoimmune etiologies were ruled out, he was diagnosed with an AOSD flare and treatment with 
corticosteroids and immunomodulatory therapy was started, with prompt clinical improvement. This case is no-
table for its initial presentation, given the rarity of myocardial involvement as the first manifestation of the disease, 
and highlights the importance of correctly interpreting inflammatory markers within the patient’s clinical course 
and overall context.
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Criterios mayores Criterios menores

Fiebre >39 ºC con duración >7 días Odinofagia

Artritis o artralgias, con duración 
>15 días

Linfoadenopatías  
y/o esplenomegalia

Rash típico evanescente Alteraciones de la función hepática

Leucocitosis >10-000/L  
con al menos 80 % de neutrófilos

ANA y factor reumatoide negativo

Tabla 1. Criterios de Yamaguchi, mayores y menores. Se requiere al menos 
de 5 criterios, incluyendo un mínimo de 2 criterios mayores.

La afectación cardiovascular es una manifestación reconocida de la ESA. Habitual-
mente se presenta como pericarditis, mientras que la miocarditis y la miopericar-
ditis son menos frecuentes, pero tienen especial relevancia clínica por su potencial 
gravedad. Su reconocimiento precoz es esencial, ya que pueden evolucionar a 
disfunción ventricular, insuficiencia cardiaca, arritmias, taponamiento cardiaco o 
shock, con un desenlace potencialmente fatal si no se instauran de forma tempra-
na medidas de soporte y tratamiento inmunomodulador adecuado3,7.

Respecto a las manifestaciones dermatológicas, se han descrito lesiones atí-
picas que suelen asociarse a formas más graves y de peor pronóstico. Por ello, 
la coexistencia de fiebre persistente, intensa respuesta inflamatoria sistémica, 
manifestaciones cutáneas no clásicas y compromiso miopericárdico debe ha-
cer considerar la ESA dentro del diagnóstico diferencial, una vez excluidas cau-
sas infecciosas, neoplásicas y otras enfermedades autoinmunes7.

El interés del presente caso radica en una forma de presentación inicial atípica 
y grave, marcada por miopericarditis aguda con disfunción biventricular severa 
e intensa respuesta inflamatoria sistémica. 

Caso clínico 

Antecedentes, enfermedad actual y exploración física

Varón de 30 años, natural de Colombia, que acudió al Servicio de Urgencias 
por un cuadro de 4-5 días de evolución caracterizado por fiebre de hasta  
40 ºC, mialgias generalizadas, odinofagia, disnea de moderados esfuerzos y, 
desde hace 72 horas, dolor centrotorácico de carácter opresivo.

El paciente había llegado a España un mes antes del inicio de los síntomas, traba-
jando desde entonces en labores de recolección de fruta. Entre sus antecedentes 
médicos únicamente refería una enfermedad reumática no filiada caracterizada 
por brotes agudos de artritis de predominio en pies y manos. El paciente no re-
fería ningún antecedente familiar relevante ni intervenciones quirúrgicas previas.

A la exploración inicial presentaba taquicardia de 130 lpm y taquipnea de  
23 rpm, con el resto de constantes normales. La auscultación cardiopulmonar 
no mostró hallazgos patológicos; el abdomen era blando, depresible y no do-
loroso, sin edemas en extremidades inferiores.

Pruebas complementarias

Durante su estancia en Urgencias, se le realizó un electrocardiograma (figura 1) 
que mostró taquicardia sinusal a 121 lpm y discreta elevación difusa del ST en 
precordiales, más evidente en V2-V3 y una radiografía de tórax (figura 2), sin al-
teraciones. También se realizó una analítica que evidenció elevación de reactan-
tes de fase aguda (proteína C reactiva 49,5 mg/dL y procalcitonina 5,52 ng/mL),  
leucocitosis de 27.100/L y daño miocárdico, con troponina T de 354 ng/mL y 
NT-proBNP de 4.173 pg/mL. La ecocardiografía mostró disfunción biventricular 
severa y fracción de eyección ventricular izquierda del 33 %, motivo por el que 
ingresó en la Unidad de Cuidados Intensivos.

Figura 1. Electrocardiograma; se evidencia una elevación difusa del ST en 
precordiales.

Figura 2. Radiografía de tórax, sin alteraciones.

Evolución 

Los hallazgos clínicos y las pruebas complementarias orientaron inicialmente 
hacia una miopericarditis aguda. Ante la persistencia de los picos febriles y la 
marcada elevación de los reactantes de fase aguda, se priorizó la exclusión de 
una etiología infecciosa. En este contexto, se solicitaron numerosos estudios 
serológicos (virus de Epstein-Barr, VIH, CMV, herpesvirus humano6, parvovirus 
B

19
, Trypanosoma cruzi, virus Zika, virus del dengue, enterovirus, parechovirus, 

leptospira, rickettsias y Brucella spp.), así como cultivos de sangre, orina, heces 
y esputo, todos ellos negativos. La única positividad fue metapneumovirus hu-
mano en muestra respiratoria por PCR multiplex FilmArray. También se descar-
taron Plasmodium spp. y tuberculosis, con Mantoux e IGRA negativos. 

Recibió antibioterapia empírica inicial con ceftriaxona 2 g/24 h, escalada a los 
5 días a piperacilina-tazobactam 4 g/6 h por falta de mejoría clínico-analítica, 
que se mantuvo una semana adicional. A pesar de ello, persistieron los picos 
febriles y la respuesta inflamatoria sistémica, con una proteína C reactiva máxi-
ma de 43,3 mg/dL y procalcitonina de 6,25 ng/mL. Además, se objetivó una 
citólisis hepática marcada, con AST y ALT de hasta 1.000 UI/l, junto con eleva-
ción de GGT y fosfatasa alcalina, con valores máximos de 889 UI/L y 317 UI/L, 
respectivamente.

La ausencia de confirmación microbiológica y la falta de respuesta completa 
al tratamiento antibiótico llevaron a reevaluar la orientación diagnóstica inicial 
y a considerar diagnósticos alternativos, incluyendo enfermedades autoinmu-
nes, autoinflamatorias y neoplasias hematológicas, particularmente linfoma.

Se pidió un amplio perfil de autoinmunidad con ANA, ENA, un panel de mio-
sitis que incluía anticuerpos antisintetasa y específicos de dermatomiositis, así 
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como ANCA anti-PR3 y anti-MPO, el cual fue negativo. También se solicitaron la 
ECA, el complemento y el factor reumatoide, que resultaron negativos. En el TC 
cérvico-toraco-abdomino-pélvico únicamente se visualizó un derrame pleural 
bilateral acompañado de un leve engrosamiento pericárdico.

Durante el estudio, el paciente desarrolló un rash evanescente e intensamente 
pruriginoso en tronco y extremidades. Aunque inicialmente se atribuyó a una 
posible reacción adversa a piperacilina-tazobactam, su persistencia tras la reti-
rada del antibiótico, junto con la fiebre mantenida, la leucocitosis neutrofílica, 
la afectación hepática y la ausencia de etiología infecciosa demostrada orien-
tó el diagnóstico hacia una posible ESA. Al revisar los criterios de Yamaguchi, 
cumplía dos criterios mayores (fiebre >40 ºC y leucocitosis >10.000/L con neu-
trofilia ≥80 %) y tres menores (odinofagia, alteración de la función hepática y 
negatividad de ANA y factor reumatoide).

Ante la sospecha de ESA con compromiso miopericárdico se solicitaron ferri-
tina e IL-6, que mostraron valores muy elevados: 62.987 ng/ml y 1.042 pg/mL, 
respectivamente. La magnitud de la hiperferritinemia obligó a considerar un 
posible síndrome hemofagocítico asociado, si bien esta posibilidad se consi-
deró poco probable por la ausencia de citopenias y la normalidad de los trigli-
céridos (125 mg/dL).

Con esta sospecha diagnóstica, se iniciaron bolos de metilprednisolona de 
500 mg, con mejoría parcial y traslado posterior a planta de Medicina Interna. 
Durante el descenso de corticoides presentó nuevo empeoramiento clínico-
analítico, por lo que se inició anakinra 100 mg/24 h por vía subcutánea, con 
rápida mejoría en las primeras 24-48 horas. Los marcadores inflamatorios se 
normalizaron progresivamente, incluida la procalcitonina, que descendió a 
<0,1 ng/mL. De forma paralela, la función cardiaca se recuperó progresiva-
mente, alcanzando una fracción de eyección ventricular izquierda del 61% en 
la resonancia magnética cardiaca previa al alta.

Diagnóstico

Brote de enfermedad de Still del adulto en forma de miopericarditis aguda con 
disfunción ventricular severa.

Discusión y conclusiones

La singularidad del caso radica en la miopericarditis aguda grave como forma 
de presentación de la ESA, una complicación infrecuente y potencialmente 
grave. Aunque inicialmente se consideró una etiología infecciosa, la positivi-
dad aislada para metapneumovirus no se acompañó de evidencia de infección 
sistémica, y el estudio microbiológico ampliado resultó negativo. La ausencia 
de respuesta franca a la antibioterapia, junto con la persistencia de fiebre e hi-
perinflamación, la hiperferritinemia extrema y la rápida mejoría tras corticoides 
y tratamiento inmunomodulador, con normalización de los reactantes y recu-
peración ventricular, apoyan que la afectación miopericárdica fue secundaria 
al proceso inflamatorio sistémico de la ESA.

La literatura disponible respalda esta asociación entre miocarditis y formas 
sistémicas graves de ESA. En la serie retrospectiva de Gerfaud-Valentin et al., 
que incluyó a 57 pacientes, la miocarditis se identificó en el 7 % de los casos. 
En los casos descritos, la afectación miocárdica fue habitualmente sintomá-
tica, con dolor torácico y disnea como manifestaciones frecuentes, alteracio-
nes electrocardiográficas y, en una proporción relevante, disfunción sistólica 
ventricular izquierda5. Estos hallazgos son concordantes con la presentación 
de nuestro paciente. En este contexto, conviene reforzar la importancia de la 
incorporación de técnicas como la resonancia magnética cardiaca en este tipo 
de pacientes, dado que permite detectar y caracterizar el daño miocárdico, 
incluso en ausencia de alteraciones ecocardiográficas evidentes, y valorar la 
persistencia de inflamación o fibrosis durante el seguimiento.

De forma similar, Ruscitti et al. describieron en un estudio multicéntrico de  
73 pacientes con afectación cardiaca asociada a ESA que el 26 % presentaban 
miocarditis. En dicho estudio, los pacientes con miocarditis mostraron con ma-
yor frecuencia manifestaciones sistémicas graves, mayores puntuaciones en 
los índices de actividad de la enfermedad y una mortalidad superior respecto a 
aquellos sin miocarditis6. Estos datos sugieren que la miocarditis no debe inter-
pretarse únicamente como una complicación cardiológica aislada, sino como 
un marcador de alta actividad inflamatoria sistémica y de peor pronóstico.

Otro elemento de interés en nuestro caso fue la presencia de un rash evanes-
cente intensamente pruriginoso, diferente del exantema asalmonado clásico. 
En la cohorte de Narváez et al., que incluyó a 81 pacientes, la miopericarditis 
se describió en el 3 % de los casos, y las manifestaciones cutáneas atípicas fue-
ron frecuentes, en su mayoría pruriginosas. Estas formas cutáneas se asociaron 
a enfermedad más grave, peor pronóstico y mayor mortalidad7. En nuestro 
paciente, la coexistencia de rash atípico, fiebre persistente, hiperferritinemia 
extrema y miopericarditis grave sugiere un fenotipo inflamatorio sistémico de 
alta actividad.

También resulta relevante la interpretación de la procalcitonina. Aunque tradi-
cionalmente se considera un biomarcador orientador de infección bacteriana, 
puede elevarse en brotes activos de ESA en ausencia de infección documen-
tada. En la serie de Yıldırım et al., el 65 % de los pacientes con ESA activa sin 
infección presentaron elevación de procalcitonina, aunque con valores medios 
inferiores a los observados en pacientes con infección confirmada8. En nuestro 
caso, la elevación de procalcitonina contribuyó inicialmente a reforzar la sospe-
cha infecciosa; sin embargo, su normalización tras el control de la inflamación 
con tratamiento inmunomodulador, junto con la ausencia de evidencia mi-
crobiológica, apoya que formaba parte de la respuesta inflamatoria sistémica 
de la ESA.

En conjunto, este caso ilustra cómo la miopericarditis puede constituir una 
forma de presentación infrecuente pero grave de la ESA, especialmente en pa-
cientes con intensa respuesta inflamatoria sistémica. Su identificación precoz 
es esencial para evitar retrasos terapéuticos y reducir el riesgo de complicacio-
nes potencialmente graves.
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