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RESUMO
A doença de Still é uma patologia inflamatória, caracterizada por febre, artralgias e exantema cutâneo. Trata-se 
de uma patologia rara, associada a manifestações bastante inespecíficas e que se revela um diagnóstico de exclu-
são. Torna-se fundamental excluir patologias infeciosas, assim como patologias autoimunes e quadros neoplásicos.  
Os autores descrevem o caso de uma jovem de 24 anos internada numa enfermaria de Medicina Interna por um 
quadro febril com cerca de 16 dias de evolução associado a artralgias, exantema maculopapular e analiticamente 
com aumento dos parâmetros inflamatórios. Ao longo do internamento, foram excluídos outros possíveis diagnós-
ticos, concluindo-se tratar-se de uma doença de Still. Após a instituição de terapêutica imunossupressora, a doente 
apresentou evolução clínica e analítica favorável, sendo orientada a data da alta para a consulta externa de Medicina 
Interna – Doenças Autoimunes.

PALAVRAS-CHAVE: Doença de Still de Início Tardio/complicações; Doença de Still de Início Tardio/diagnóstico

ABSTRACT
Still disease is an inflammatory condition characterized by fever, arthralgia, and skin rash. It is a rare entity associated 
with nonspecific manifestations and becoming a diagnosis of exclusion. Therefore, it is essential to exclude infec-
tious pathologies, as well as autoimmune pathologies and neoplastic conditions. The authors describe the case of a 
24-year-old girl hospitalized in the Internal Medicine Department, with fever, arthralgia and maculopapular exanthe-
ma with two weeks duration. During hospitalization, a exhausting study was proposed and other possible etiologies 
were excluded. She was diagnosed with Still disease and started corticosteroid therapy. She was oriented for the 

autoimmune external consult.
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INTRODUÇÃO
A doença de Still é uma patologia inflamatória que se 

caracteriza pela presença de febre, artrite e exantema 

cutâneo. A sua etiologia ainda não se encontra bem de-

finida, porém é conhecido que estão envolvidos fatores 

genéticos e possivelmente alguns agentes infeciosos que 

podem funcionar como desencadeadores da patologia. 

A sua descrição foi feita pela primeira vez em 1896 e tra-

ta-se de uma condição rara, estimando-se uma incidên-

cia anual de cerca de 0,16 casos em 100 0001 pessoas. 

Não existe diferença na prevalência relativamente ao 

sexo, exibindo um pico de incidência entre os 15 e os 25 

e entre os 36 e 46 anos.

Esta patologia pode apresentar três tipos de padrões, 

nomeadamente, monofásica, intermitente ou crónica. 

O primeiro tipo caracteriza-se pelo aparecimento de 

sintomas, designadamente febre, exantema, serosite e 

hepatoesplenomegalia, ao longo de semanas ou meses, 

com resolução completa num período inferior a um ano. 

O padrão intermitente define-se pela presença de uma 

ou mais recaídas, encontrando-se ou não presente o en-

volvimento articular e com resolução completa entre as 

agudizações. No padrão crónico, a sintomatologia man-

tém-se, com especial importância para o envolvimento 

articular.2,3

A sintomatologia consiste num quadro de febre (1-2 pi-

cos diários) acompanhado por exantema maculopapular 

de cor salmão, evanescente, não pruriginoso que não 

poupa as palmas das mãos ou a face. Associadamente 

podem estar presentes artralgias, nomeadamente, dos 

joelhos, pulsos, tornozelos, ombros e articulações inter-

falângicas proximais, que podem evoluir para quadros de 

poliartrite destrutiva. Outras alterações que podem es-

tar presentes são: mialgias, predominantemente duran-

te os picos febris; faringite; alterações cardiorrespirató-

rias, tais como, derrame pericárdico ou pleural, tosse, 

toracalgia, dispneia, miocardite, síndrome de dificuldade 

respiratória aguda; linfadenopatia e esplenomegalia; dor 

abdominal associada a náuseas, vómitos e perda de peso. 

Analiticamente, esta patologia cursa com alterações 

bastante inespecíficas, como aumento da proteína C 

reativa (PCR), velocidade de sedimentação (VS), leucoci-

tose com predomínio de granulócitos, anemia normocíti-

ca e normocrómica, trombocitose e alterações no perfil 

hepático. Associadamente pode também identificar-se 

uma elevação significativa da ferritina (> 3000 ng/mL, 

algumas vezes > 10 000 ng/mL), o que pode ser mais um 

dado a favor deste diagnóstico.4 

Apesar destas alterações, o diagnóstico desta patologia 

é um diagnóstico de exclusão, uma vez que estas são 

bastante inespecíficas. Por este motivo, um dos grupos 

de critérios mais utilizados para o diagnóstico desta pa-

tologia é o grupo de Yamaguchi, onde estão incluídos 
critérios major, designadamente, febre (≥ 39ºC) por um 
período superior ou igual a uma semana, artralgias/ar-
trites por um período superior ou igual a duas semanas, 
exantema maculopapular de cor salmão com predomínio 
no tronco e nas extremidades, durante os picos febris, 
leucocitose (≥ 10 000x103) com ≥ 80% neutrófilos; e cri-
térios minor, nomeadamente, odinofagia, linfadenopatia, 
hepatomegalia ou hepatoesplenomegalia, alteração no 
perfil hepático (principalmente nas aminotransferases e 
na desidrogenase láctica), fator reumatoide e anticorpos 
anti-nucleares negativos. O diagnóstico é estabelecido 
na presença de cinco critérios, incluindo pelo menos dois 
critérios major.5 

CASO CLÍNICO
Os autores descrevem o caso de uma jovem de 24 anos, 
caucasiana, estudante universitária, sem antecedentes 
de relevo e sem hábitos medicamentosos, que recor-
reu ao serviço de urgência por quadro febril com cerca 
de 16 dias de evolução, de predomínio vespertino, com 
máximo registado de 40,1ºC, que cedia a antipirético. 
Associadamente, referiu também no início do quadro 
queixas de odinofagia e a presença de uma adenopatia 
submandibular que desapareceu espontaneamente em 
alguns dias. Cerca de 3 dias após o aparecimento da 
febre, notou um exantema maculopapular por todo o 
corpo, sem atingimento das palmas das mãos e dos pés, 
de cor salmão e um quadro de artralgias dos pulsos e 
tornozelos com edema bimaleolar e tosse irritativa com 
sensação de dispneia. No serviço de urgência foi medi-
cada empiricamente com ciprofloxacina e teve alta para 
ambulatório com indicação para regressar se manuten-
ção da febre ou presença de sinais de alarme. Por ausên-
cia de melhoria do quadro clínico, recorreu novamente 
aos serviços de saúde no dia seguinte, encontrando-se 
hemodinamicamente estável, subfebril, taquicárdica, 
eupneica em repouso a ar ambiente, sem alterações aus-
cultatórias e com exantema maculopapular localizado 
no tronco, membros inferiores, poupando a palma das 
mãos e dos pés. Analiticamente, a doente apresentava 
aumento dos parâmetros inflamatórios, nomeadamente 
leucocitose (22,28x103/uL com 90,0% neutrófilos), au-
mento da PCR (17,97 mg/dL) e da VS (97 mm/Hr). Por 
conseguinte, foi proposto internamento hospitalar para 
estudo, que a doente aceitou. 

Durante o estudo efetuado, foram colhidas quatro he-
moculturas e uma urocultura, sem isolamento de agen-
tes, e foram pedidas serologias víricas, nomeadamente 
para a infeção aguda por Citomegalovirus, Epstein Barr, 
Ricketsia, vírus de hepatite B e C e vírus de imunodefi-
ciência humana, cujos resultados se revelaram negati-
vos. Simultaneamente foi realizada a reação de widal 
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e a pesquisa de anticorpos contra a Borrelia, Leptospira, 

Rubeola, Parvovirus, Coxiella, Listeria, Varicela Zoster que 

também foi negativo, assim como a pesquisa do anticor-

po anti-Treponema pallidum e o exame micobacteriológi-

co direto de expetoração. Relativamente ao estudo da 

autoimunidade, o fator reumatoide e os anticorpos an-

ti-nucleares eram negativos. Apresentou também uma 

elevação ligeira das transaminases (aminotransferase 

alanina – 41 U/L; aminotransferase aspartato – 31 /L) e 

da desidrogenase láctica (359 U/L). De realçar ainda o 

doseamento elevado de ferritina – 2750 ng/mL. Consi-

derando os exames de imagem, a ecografia abdominal 

não apresentou alterações, assim como a radiografia to-

rácica, onde apenas estava presente um discreto reforço 

hilar bilateralmente. A tomografia computorizada cervi-

co-toraco-abdomino-pélvica, realizada no segundo dia 

de internamento, revelou a presença de adenomegalias 

cervicais esquerdas, a maior com cerca de 2,4 cm e um 

ligeiro aumento das dimensões do fígado (aproximada-

mente 16,8 cm) assim como do baço (aproximadamen-

te 13,6 cm), sem outras alterações de relevo a assinalar. 

Por conseguinte, dados os achados encontrados, foi pro-

posta a excisão cirúrgica de um dos gânglios cervicais, 

que demonstrou presença de gânglios linfáticos com 

características compatíveis com linfadenopatia derma-

topática.

Ao longo do internamento, a doente desenvolveu ane-

mia normocítica e normocrómica, sem perdas hemáticas 

visíveis e sem défices vitamínicos, cujo valor mais baixo 

de hemoglobina foi 10,5 mg/dL. Ao terceiro dia de in-

ternamento, o doseamento de ferritina elevou-se para 

4631,0 ng/mL.

Dadas as alterações encontradas, após exclusão dos 

diagnósticos diferenciais e aplicando os critérios de Ya-

maguchi, a doente apresentava 4 critérios major (febre, 

artralgias, exantema e leucocitose) e 4 critérios minor 
(odinofagia, adenopatias cervicais, alteração no perfil 

hepático e fator reumatoide e anticorpos anti-nuclea-

res negativos), foi assumido o diagnóstico de doença de 

Still. Após estabelecido o diagnóstico, a doente por não  

melhorar significativamente com anti-inflamatórios 

não esteroides, iniciou corticoterapia (prednisolona  

1 mg/kg/dia) com melhoria clínica e analítica, receben-

do alta hospitalar após 13 dias da admissão, orientada 

para consulta externa de Medicina Interna – Doenças 

Autoimunes. 

DISCUSSÃO
O diagnóstico da doença de Still é desafiante. Trata-se 

de uma patologia rara e de um diagnóstico de exclusão 

que exige, também uma grande suspeição clínica. Este 

quadro cursa com manifestações inespecíficas e muitas 

vezes pode passar despercebido ou ser erradamente 

rotulado de outra patologia. A colheita pormenorizada 

da história clínica e um exame objetivo exaustivo são 

obrigatórios. É importante, igualmente, um pedido ela-

borado e ordenado de exames complementares de 

diagnóstico, desde exames microbiológicos a estudo da 

autoimunidade e exames de imagem. Assim, torna-se 

igualmente importante, a exclusão de outros possíveis 

diagnósticos, desde causas infeciosas de etiologia vírica 

ou bacteriana, doenças reumáticas, vasculites, neopla-

sias, reações medicamentosas ou doenças inflamatórias, 

como por exemplo a sarcoidose ou a síndrome de Sweet. 

O tratamento da doença de Still consiste na imunossu-

pressão e tem como objetivos o controlo dos sintomas 

e a prevenção da lesão do órgão envolvido. Nos casos 

de doença leve, os sintomas podem ser apenas contro-

lados com anti-inflamatórios, sendo a corticoterapia ou 

a terapêutica biológica necessária nos casos de doença 

moderada a grave.

Os autores descrevem este caso dada a sua raridade e 

para salientar o estudo exaustivo dos diagnósticos dife-

renciais, que deve ser sempre realizado antes da institui-

ção terapêutica, apesar do alto grau de suspeição clínica.
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