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Ozet

Eriskin Still hastalhigi, etiyolojisi ve patogenezi
bilinmeyen sistemik inflamatuar bir hastahktir.
Klinik olarak artrit, quotidian tarzda ates ve tipik
ras baslica bulgular1 olusturur. Spesifik bir klinik
ve laboratuvar bulgusu olmadigindan tam diger
hastaliklarin dislanmasi ile konur. Cok yiiksek
ferritin diizeyleriyle karakterizedir. Olgumuzda 63
yasinda bir bayan hasta ayrintih anemnez, klinik,
laboratuvar ve radyolojik bulgulan ile
degerlendirilmistir. Ayiric1 tanida diger hastahiklar
da ekarte edildiginde olgu eriskin still hastalig:
olarak degerlendirilmistir.

Anahtar Kelimeler: Erigkin still hastaligi; kollajen

doku hastaliklari; artrit

Adult still’s disease

Abstract

Adult Still’s disease is a systemic inflammatory
disease with unknown etiology and pathogenesis.
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Clinically characterized by arthritis, high spiking
fever also known as quotidian and typical rash.
Since it does not have spesific clinical and
laboratory findings, diagnosis is made by excluding
other diseases. It is characterized by high level of
ferritin. In our case, a 63 years old woman patient
was commented with detailed anamnesis, clinical,
laboratuary and radiologic findings. In the
differential diagnosis, the case was commented
Adult Still’s Disease after the excluding other
diseases
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Eriskin Still Hastalig1 (ESH), ilk kez 1971°de
Bywaters tarafindan bildirilen, juvenil kronik
artritin akut sistemik baslangicli formu ile ayni
klinik ve laboratuvar oOzellikler gosteren, 16
yasindan biiyliklerde goriilen inflamatuar sistemik
bir hastaliktir (1). Hastalik diinyanin her
bolgesinde goriilebilir. Romatoid Artrit’e oranla
olukga az gorilen ESH’nin goriilme siklig1
yapilan bir c¢alismada, 100.000°de 0.16 olarak
bildirilmistir. Hastalik bimodal yas dagilim
gosterir. Birinci pik 15-25 yaslar1 arasinda olup
ikinci pik 36-46 yaslar1 arasinda goriilmektedir.
Bununla birlikte bazen 70 yasindan sonra da bu
hastalik saptanabilir. Hastaligin cinsiyet dagilimi
erkeklerde %49 ve kadinlarda %51 olarak
belirtilmistir[2]. ESH’nin etiyolojisi tam olarak
bilinmemekle birlikte degisik infeksiyoz ajanlarin
olay1 baglattig1 ileri siirilmektedir. Viriislerden
ozellikle; rubella, ekoviriis 7, mumps, Epstein-
Barr, sitomegalo viriis, parainfluenza, parvoviriis
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ve bakterilerden 6zellikle; Yersinia enterokolitika
ile Mycoplazma pneumoniae  suglanmistir.
Genetik faktorlerin  Onemli olabilecegi ileri
siriilmistiir. Yapilan ayr1 calismalarda, HLA
DR2-DR4 ve DR7 birlikteligini rapor etmislerdir
ve bu hastaligin hem ¢ocuklarda hem de
erigkinlerde olanlarinda HLA-B35 varliginin
artan sikligimi saptamiglardir (2). “Quotidian”
tipte (gilinde bir ya da iki kez, genellikle sabah ve
aksam, 39-40 °C’ye yiikselen ve giinde en az bir
kez normale veya normalin altina inen) ates,
eklem bulgulari, cilt dokiintiisli, bogaz agris1 ve
¢esitli organ tutulumlar1 ESH’nin baslica klinik
belirtileridir (3). Hastalarin biiyiik kisminda
bogaz agrist ve diger viral sendrom bulgular
goriilir. Erigkin Still hastalarinin %70’inde bogaz
agrisi olur ve hastaligin aktivitesi veya baslangici
ile birliktedir. Non-eksudatif farenjit genecllikle
haftalardan = ziyade  gilinlerce  siirer  ve
antibiyotiklere cevap vermez. Ciddi myaljiler,
artraljiler, yorgunluk, anoreksiya, bulanti ve hizla
kilo kaybi1 olabilir. Hastaligin aktif doneminde bir
ayda 10-20 kilo kaybi olan ¢ok sayida hasta
bildirilmistir. Myalji, yorgunluk, ras ve serozitis
siklikla diurnal ritim gdsterir ve ates yiikselmesi
ile bu bulgular siddetlenir (2).

Sundugumuz olgu, hastanin fizik muayene ve
laboratuvar bulgularinin bircok sistemik hastaligi
disiindiirmesi, 6zellikle Romatoid Artrit’e ve
lenfoma’ya ¢ok benzemesinin ayirici tanida ¢ok
nadir goriilen bir sistemik hastalik olan Eriskin
Still Hastaligi’nin da akla getirilmesi agisindan
onemlidir.

Olgu

Olgumuz 63 yasinda bayan hasta. Yaklagik ii¢
aydir olan boyun agrisi, her iki el bilegi ve el
parmaklarinda agri1 ve sislik, her iki dizde agr1 ve
sislik, giin igerisinde zaman zaman normale inen
39 °C ates, halsizlik, zaman zaman azalan tarzda
yutma gii¢liigiine de sebep olan bogaz agrisi
sikayetleri ile bagvurdu. Mevcut ecklemlerde
sabah kalktiginda tutukluk hissi, hareket
kisitliligi olmaktaymis ve yaklasik 1 saat kadar
sonra giinliik aktiviteleri takiben kismen hareket
kisitliliginda azalma, eklemlerde agilma
olmaktaymis. Zaman zaman agri kesici ilac aldig1
halde sikayetleri azalmamis. Mevcut sikayetlerle
fizik tedavi ve rehabilitasyon klinigine basvuran
hastaya yapilan tetkikler sonrasinda boyun
fit1ig1 ve kiregclenme oldugu sdylenerek bir takim
egzersiz hareketleri ve agr1 kesici ilaglar verilmis.
Hastanin  mevcut  sikayetlerinde  gerileme
olmamis. Hasta hi¢ sigara kullanmamis, alkol
almamig. 25 yil 6nce umblikal herni nedeniyle
opere olmus. 22 yil dnce over kisti nedeniyle
opere olmus. 3 yildir hiperlipidemi nedeniyle

kolesterol  diisiiriicii
Nazofarenks  bakisinda
bilateral tonsillerde

ilaglar  almaktaymus.
farenks  hiperemik
hipertrofi mevcuttu.
Palpasyonla sag aksiller bolgede 2x1 cm
caplarinda lastik kivaminda, agrisiz, mobil
lenfadenopati mevcuttu. Bilateral el bileginde
sislik ve palpasyonla hassasiyet mevcuttu.
Bilateral tim el  parmaklarinda,  distal
interfalangeal eklemlerde, proximal
interfalangeal eklemlerde ve metakarpofalangeal
eklemlerde sislik ve palpasyonla hassasiyet
mevcuttu. Goévde ve extremitelerin ekstansor
yizeylerinde yaygin, ates yiiksekligi ile
belirginlesen makulopapuler lezyonlar mevcuttu.
Karaciger palpasyonla sag midklavikuler hattin
kot kavsini kestigi yerden itibaren 3-4 cm kadar
kenarlar1 diizgiin agrisiz ele gelmekteydi. Dalak
sol mid klavikuler hattin kot kavsini kestigi
yerden itibaren yaklasik 2-3 c¢m kadar kenarlari

diizgiin agrisiz el gelmekteydi. Laboratuvar
bulgularinda Lokosit: 11000/mm?(notrofil:
9100/mm?3, lenfosit:1400  /mm?3,  monosit:

400/mm?3, eosinofil: 100/mm?®) Hemoglobin: 12
g/dl Hematokrit: % 36 Trombosit: 566000/mm?3,
Sedimentasyon: 103 mm/saat, Total Protein: 6,4
g/dl Albumin: 3,1 g/dl Ast: 53 TU/L Alt: 85 IU/L
Ldh: 217 TU/L olarak bulundu. Bakilan diger
biyokimyasal parametreleri normal olarak
bulundu. Diger laboratuvar  bulgularindan
Ferritin: 2000 ng/ml CRP: 21 mg/dl RF: 8 olarak
bulundu. Rutin idrar biyokimyasi normaldi.
Hastanin bakmis oldugumuz periferik kan
yaymasinda ndtrofil hakimiyetli 16kositoz(%82
noétrofil, %13 lenfosit, %4 monosit, % 1
eosinofil), trombositoz tespit edildi, atipik
hiicreye rastlanmadi. Posterior anterior akciger
grafisi normaldi. Mukayeseli posterior anterior el,
el bilegi, dirsek ve omuz grafilerinde bilateral
tim el parmaklarinda distal interfalangeal
eklemlerde, proximal interfalangeal ve
metakarpofalangeal cklemlerde, bilateral dirsek
eklemlerinde, bilateral omuz eklemlerinde eklem
aralig1 daralmis, yumusak doku sisligi mevcuttu.
Mukayeseli posterior anterior diz grafisinde
bilateral diz eklemlerinde eklem araliginda
daralma ve yumusak doku sisligi mevcuttu.
Brucella agglutinasyon testi: negatif, Brucella
IgG ve igM: negatif, anti-niikleer antikor negatif,
anti-CCP: negatif olarak bulundu. Protein
elektroforezinde Albumin: 40,6 (L) Alfa 1:10,6
(H) Alfa 2: 22 (H) Beta:13 Gamma: 13,5 olarak
bulundu. Bogaz siirlintiisii kiiltiirlinde normal
flora tiiredi. Kan ve idrar kiltirlinde {reme
olmadi.  Klinigimizce yapilan abdomen
ultrasonografi (USG) sonucunda karaciger 222
mm ile normalden biiylik boyutta parankim ekosu
evre 1 artmis, dalak 129 mm ile normalden biiytik
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normal homojen parankim yapisinda izlendi,
batinda peripankreatik alanda biiyiigii yaklasik
18,5x9 mm ebatli, hipoekoik, reaktif o6zellikte
birka¢ adet lenf nodu tespit edildi. Cektirmis
oldugumuz yiiksek rezolusyonlu bilgisayarl
tomografisi (BT)’'nde en biiyiigii sagda 12 mm
capinda olmak iizere bilateral aksiller fossada
lenf nodlar1 izlendi, ana vaskiiler yapilarda
aterosklerotik plaklar mevcuttu. Bilateral aksiller
ve inguinal bdlgelere yonelik yapilan yiizeyel
USG’de, en biiyligii sag aksiler fossada 16x5 mm,
solda 11x5 mm ebath ve sol inguinalde 16x6,4
mm, sag inguinalde 12,7x 7 mm ebatli, ekojen
hiluslu, bu hilustan kanlanan, oval sekilli birkag
adet reaktif lenf nodlar1 izlendi. Eko
kardiyografisinde kalp Dbosluklar1 ve kalp
kapaklar1 normal, sol ventrikiil fonksiyonu iyiydi.
Lenf nodu biyopsisi planlandi ancak hasta bu
islemi kabul etmediginden yapilamadi. Hastanin
bakilan kemik iligi aspirasyonu normoseliiler
olarak degerlendirildi. Yapilan kemik iligi
biyopsisi raporu; hafif eritroid seri artisi igeren
kemik iligi dokusu, yag dokusu % 60, kollagen
grade  “0”, retikulin grade “0” olarak
degerlendirildi. Hastanin verdigi anemnezle
birlikte klinik, laboratuvar ve radyolojik bulgular
degerlendirildiginde olgu Erigkin Still Hastalig1
olarak degerlendirildi. Hastaya prednisolon
75mg/giin, methotrexate 20 mg/hafta olarak
baslandi. Prednisolon dozu ii¢ giinde 5 mg olmak
iizere gittikce azaltildi, giinliikk 5 mg olarak idame
dozunda devam edildi. Laboratuvar bulgularinda
kismi diizelme olan hastanin sikayetlerinin
gecmemesi iizerine salisilazosiilfapiridin 500
mg/giin'den her hafta dozu artirilarak 2000
mg/giin'e kadar ¢ikildi. Takiplerinde sikayetleri
azaldi. Klinik ve laborauvar bulgulari diizelme
gosteren hasta mevcut tedavi ile takip
edilmektedir.

Hastada quatidian tipte 39 °C’yi bulan ates
yiiksekliginin olmasi, govde ve extremitelerin
ekstansor yiizeylerinde ates yiksekligi ile
belirginlesen makulopapuler lezyonlarin Still Ras
olarak  degerlendirilmesi, hem  proximal
interfalangial hem de distal interfalangial
eklemlerin dahil olmak iizere yaygin eklem
tutlumu yapan artrit bulgularinin olmasi, non
siipliratif bir farenjit bulgularinin olmasi, yer yer
patolojik  boyutta  lenfadenpatinin  olmasi,
hepatomegali ve splenomegalinin eslik etmesi ilk
planda hastada Eriskin  Still Hastaligi’n1
diisiiniidiirdii. Hastanin laboratuvar tahlillerinde
ferritin degerinin 2000 ng/ml olarak gelmesi,
romatoid faktdr ve anti-niikleer antikor negatifligi
taniy1 destekledi. Ates yiiksekligi esnasinda
alinan kiiltiirlerinde ireme olmamasi,
antibiyoterapi ve anti-piretik uygulanmadigi

halde giin icerisinde atesinin normale inmesi bizi
enfeksiyon hastaliklarindan uzaklastirdi. Hastanin
kliniginin giriltili seyretmesi ve uygulamis
oldugumuz tedaviye direngli seyretmesi nedeniyle
ileri  tetkik incelemelerine devam edildi.
Hastadaki biitiin bu klinik ve laboratuvar bulgular
bizi  malignite ve  diger  hastaliklardan
uzaklastirdi. Verdigimiz tedavi sonrasi hastanin
klinik ve laboratuvar bulgularinin diizelmesi de
Erigkin Still Hastalig1 tanimiz1 dogruladi.

Tartisma

ESH giin icerisinde degisken ates yiiksekligi,
artrit ve kaybolan ras bulgulari ile karakterize
inflamatuar  bir  hastaliktir. ~ Lenfadenopati
(genellikle servikal bolgede biiylimiis ve hafifce
hassas) ve splenomegali hastalarin yaklasik
yarisinda gorilir. ESH igin spesifik tani testi
yoktur. Tani siipheli klinik ve laboratuvar
bulgularinin varligimma dayanir. Ancak ESH ile
benzer semptomlara, bulgulara ve laboratuvar test
anormalliklerine sahip infeksiyon hastaliklarin,
diger romatolojik hastaliklarin, vaskulitlerin ve
ozellikle lenfoma gibi malignitelerin
diglanabilmesi agisindan dikkatli olunmalidir(4).
ESH tanisim1 standardize etmek icin cesitli
siniflamalar gelistirilmistir. En yaygin kabul
goriilen tan1 kriteri Yamaguchi ve arkadaslarinin
gelistirdikleri, infeksiyon hastaliklari, diger
romatizmal ve sistemik hastaliklar, malignitler
dislandiktan sonra major ve mindr kriterlerin
derlenmesiyle olusan siniflama olmustur. Major
kriterler, 39 °C derecenin iizerinde ates
yiksekligi, artralji, still ras, notrofilik 16kositozis,
mindr kriterler de, bogaz agrisi, lenfadenopati
veya splenomegali, karaciger disfonksiyonu,
romatoid faktdr ve anti-niikleer antikor negatifligi
olarak belirlenmistir. En az 2 major olmak iizere
5’den fazla kriterin bulunmasi ESH ig¢in tani
koydurucu kabul edilmistir. Son zamanlarda
serum ferritin ve glikozile ferritin degerlerinin
ESH i¢in daha spesifik bir diagnostik kriter
olabilecegi diisiiniilmektedir (5).

Yiiksek eritrosit sedimantasyon hizi tiim
hastalarda goriiliir. Tipik olarak lokositozis ve
15.000/mm*’ii asan l6kositoz saptanir. Band
formasyonunda ve graniilosit hakimiyeti vardir.
Normokrom, normositik anemi mevcuttur.
Yaygin olarak reaktif trombozitozis gozlenir.
Hastaligin remisyonu veya etkin tedavisi ile
hematolojik anormallikler ortadan kalkar (5).
Hastaligin seyri % 34 kendini smirlayan veya
monofazik tip(ortalama 9 ay igerisinde tam
remisyon), %24 intermittan tip (ortalama 54 ay
igerisinde tekrarlar), % 36 kronik (1 yil igerisinde
en az bir kere tekrarlar) seklinde goriiliir. ESH’da
siddetli eroziv poliartrit nadir degildir. Eriskin
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Still  hastalarinda  perikardiak  tamponad,
myokardit, hepatik yetmezlik, amiloidozis,
infeksiyon ve dissemine vaskiiler koagiilasyon,
makrofaj aktivasyon sendromu, inflamatuvar
akciger hastaligr ile ilgili Olimler rapor
edilmistir. Bu komplikasyonlar, kronik seyirli
hastalarda daha fazla saptanmistir (6).

Cesitli klinik bakis agilarina goére, ESH’nda
gbzlenen inflamasyonun biyokimyasal
belirteglerindeki degisiklikler, sistemik
inflamatuar yanit sendromundakine benzer (7).
Sistemik inflamatuar yanit sendromundaki gibi
interleukin(iL)-1 , tiimor nekroz faktér(TNF), iL-
6 ve IL-18 gibi sitokinlerin serum seviyelerinin
artigt ile olusan ates, notrofilik lokositoz ve
hepatik akut faz protein sentezi ESH’nda da
onemlidir (8). Hastalik siddeti ile sitokin
seviyelerinin dikkate deger bir korelasyonu
saptanmamigtir.

Bywaters tarafindan tanimlandigindan beri ESH
tedavisinde yiiksek doz asetilsalsilik asit ve non
steroid anti-inflamatuar ilag(NSAII) tedavisi
kullanilmaktadir. Hastalarin % 20’si bu tedaviye
yanit vermekteyse de % 80 hastada hem artritin
hem de sistemik o&zelliklerin  kontroliinde
modifiye anti-romatizmal ilaglar (DMARD) ile
kombine veya tek basina agresif steroid tedavisi
gerekmektedir (9). Tedavi protokoliine hastaligin

ciddiyeti ve organ tutulumuna gore Kkarar
verilmelidir.  Tercihler; NSAII’lar, aspirin,
kortikosteroidler ve immiin modiile edici

ilaglardir. NSAII ve aspirin kas-iskelet sistem
semptomlar1 ve atesi olan ESH’li hastalarda
birinci tedavi segenegidir. Aspirin hastalara 100
mg/kg dozda terapotik diizeye ulasana kadar
verilmelidir (2). Salisilatlar hastalarin {igte
birinden azinda etkisizdir. NSAIi’lar 20 yil1 agkin
siredir kullanilmistir ve ESH’l1  hastalarin
%60’inda etkili olmustur. NSAIl’larin iginde
indometazin (100-200 mg/giin) en etkilisidir.
Aspirin veya NSAII, hastalifin remisyonunu
takiben 1-3 ay daha siirdirilmelidir (2).
Kortikosteroidler yiiksek ates ataklari, siddetli
eklem semptomlar1 veya internal organ tutulumu

varsa  verilebilir.  Diisik doz  prednizon
(20mg/giin) ¢ogu hastada etkisiz kalmaktadir.
Genellikle prednizolon dozu 0.5-1.0

mg/kg/glindiir. Pulse metil prednizolon ciddi

karaciger tutulumu, kardiak tamponad, dissemine
intravaskiiler koagiilasyon veya diger
komplikasyonlar gibi yasami tehdit edici
durumlarda kullanilir (2). ESH’inda tedavisinde
immiin-modiile edici ilaglardan intra-miiskiiler
altin  tuzlart ESH’nin  artrit tedavisi igin
denenmistir. Hidroksiklorokin, azatiyoprin,
siklofosfamid, siklosporin, siilfasalazin, IV
immiinglobulin  igceren  diger ilaglar ve
methotrexate kullanilmistir[10]. ESH’da TNF nin
noétralizasyonunda kullanilan Infliximab
kullanilmasinin tedaviye hizli yanit sergilemesi
de TNF’nin hastalikta 6nemli rol oynadigini
disiindirmektedir(6).
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