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Ozet

Amag: Biz bu calsmada Uludg Universitesi Tip Fakiisi, i¢
Hastaliklari, Romatoloji Bilim Dalindazlenen Ergkin
Still Hastalgi olgularinin klinik ve laboratuvar bulgula-
rint incelemeyi amacladik.

Materyel ve Metod:1997-2001 yillari arasda Yamaguchi v
ark’in tani kriterlerine gore Egkin Still Hastdigi tanis
konan 30 olgu retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Tani anindaki yagruplari ele alinginda 1625 ve
36445 yalari arasinda Egkin Still hastalginin daha si
ortaya ciktgl goruldd. Klinik bulgulardan artrit tim has-
talarda gozlenirken, aé696.6, tipik ra %83.3 gozlen-
di. Laboratuvar bulgularindan serum ferritin diizelgu-
larin %90'inda yuksek bulundu. Bir olguda AA -
amiloidoz geljtigi saptandi.

Sonug: Erigkin Still Hastalgl son yillarda daha iyi tanmay:
baslanan ve bununla g&antili olarak daha sik tani konu-
labilen bir hastalitar. Klinik olarak artrit, quotidian vey
diquotidian tarzda ageve tipik rg balica bulgulari olg-
tururken, ¢ok yuksek ferritin dizleyi Still hastalgi icin
tipik kabul edilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Still hastalgi , Eriskin, Ferritin
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Summary

Purpose: In this study, we aimed to investigate the clil
and laboratory features of adult Still's diseas&Jind&
Medical Faculty, Internal Medicine, Rheumatologg D
partment.

Materials and Method: Between the yea 1997 and 20(
we retrospectively investigated the 30 adult Stilllis
ease patients who were diagnosed according toefie d
nition criteria of adult Still's disease proposedYama
guchi et al.

Results: The mean age of the patients was 32 years, with t
peaks of frequency between 15-25 and 36-45 yeatis. A
ritis and/or arthralgia were seen in all patienygica
rash was %83.3 and fever was present in 96.6 %
patients. Serum ferritin determination showed $igni
cantly higher levels in 90 % ofi¢ patients and AA ty
amyloidosis was developed in one patient.

Conclusion: In recent years adult Still's disease is a reldy
common syndrome clinically characterized by ari$
high spiking fever also known as quotidian or diguo
dian and typicalash. Extremely elevated serum fer
levels is a suggestion of adult Still's disease.
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Son yillarda daha iyi taninmaya skenan
Eriskin Still Hastalg (ESH), juvenil kronik artritin
(JKA) sistemik formuyla ayni 6zellikleri ¢gyan
ancak 16 yailzerinde gorilen inflamatuar sistemik
bir hastalik olarak kabul edilir (1). Cocuklardaki
Still hastalgl ilk olarak 1897 yilindaingiliz
pediatrist Sir George Frederick Still (2) tarafinda
tanimlanmasina kahk, ESH'In tanimlanmasi

parvovirus gibi viruslar ve yersinia enterokolika
gibi bakteriler etyolojide suclanmaktadir. Ate
eklem bulgulari, cilt dokuntusl, paz arisi ve
¢esitli organ tutulumlart ESH'nin dica klinik
belirtilerini olustururken; sedimantasyon
yuksekligi, notrofil hakimiyetli 16kositoz, hiperga-
maglobulinemi, anti-nikleer antikor (ANA)
negatifligi, romatoid faktdr negatiffi ve akut faz

ancak 1971 yilinda Eric by Waters (3) tarafindan cevabiyla aciklanamayacak derecede yiksek serum

yapiimstir. Hastalgin etyolojisi her ne kadar
bilinmiyorsa da, rubella, ekovirus, EBV, CMV ve
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ferittin dizeyleri ESHIn 6nde gelen laboratuvar
bulgularini olgturur (4,5).
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Biz bu calsmada, Uluda Tip Fakiiltesi,ic Tablo 1.
hastaliklari,Romatoloji Bilim Dalinda 1997-2001
tarinleri arasinda ESH tanisi koy@umuz 30 olgu-  Yamaguchi ve ark. Still hastgiitani kriterleri
nun klinik ve laboratuvar bulgularini retrospektif

Major Bulgular  Atg

olarak incelemeyi amagladik. Artrit veya Artralji
Tipik ras
Gerec ve Yontem Lokositoz (>10000)
. .Bu calsmada, ESH tanisi konan 30.olgunun Minor Bulgular  Bagaz ans
klinik ve laboratuvar bulgular retrospektif olarak Lenfadenomegali veya Hepatosplenomegali
degerlendirildi. Olgulara ESH tanisi 1992 Karacger disfonksiyonu
RF negatiflgi

Yamaguchi ve ark’in (6) tani kriterlerine gore kon-
du (Tablo 1). Bulgularimiz literattirdekigdir seri-
lerle kagilastirildi.

ANA negatifligi

* En az 2 major olmak tzere 5 kriter gerekli

Bulgular
Calsmaya 1997-2001 tarihleri arasinda ESH
tanisi konan 21 bayan, 9 erkek toplam 30 olgu
alindi. Olgularin en genci 16, enshial 63 yainda,
ortalama ya 32 + 15 idi.

Tablo 2. Olgularimizin hastalik B&ngicinaki
yas dagihimi

Tani sirasindaki ya gruplari 10’ar vyillik
peryotlar halinde alinginda ilki 16-25, ikincisi
36-45 yalar arasi olmak uzere ESH'In bu
dekatlarda daha sik ortaya cgktgozlendi (Tablo
2).

Klinik bulgu olarak hastalarin timinde artrit
veya artralji mevcut iken , tipik at€696.6 ve ra
%83.3 gozlendi. Lenfadenopati %27, splenomegali
%40, hepatomegali %23.3 oranlarinda saptandi
Laboratuvar incelemede l6kositoz %73.3, karaci-
ger enzimlerinde agi %50, ANA negatiflgi
%96.6, RF negatiffi %2100 idi. Olgularin
%90‘inda serum ferritin dizeyleri yiksek bulunur-
ken, %56.6 olguda serum ferritin duzeyleri 1000 olguda (%10) birden fazla niiks ile seyrederken, 2
ng/ml gibi ¢ok yuksek deerlerin Uzerindeydi. Bir  olguda da ( %6.6 ) kronik eklem hasgalgelisti.
olguda ferritin dizeyi 128.000 olarak olculdu. Bu iki olguda ceitli dénemlerde siklosporin-A,
Komplikasyon olarak kronik artiktler forgeklin-  siklofosfamid,  plazmaferez ve intravenéz
de seyreden bir olguda, hasgah G¢uncu yilinda,  immunglobulin tedavileri kullanildi.

0.5 gr/gun proteinUri gelinesi sonucu yapilan
rektal biopside AA tipi amiloidoz saptandi ve bu
olguda ESH diunda baka bir predispozan faktor

0-
16-25 26-35 36-45 46-55< yas

Olgularin klinik ve laboratuvar bulgular ve li-
teratirdeki dier serilerle kaglastiriimasi Tablo
3'te 6zetlenmitir.

tesbhit edilmedi. Olgularimizin 29'unda

kortikosteroid kullanimi  gerekirken, bir olguda Tarti sma

steroid olmayan antiinflamatuar tedaviyle semp- Kismen nadir gérilen bir hastalik olan ESH ile
tomlar geriledi, bu bir hastagindaki tim olgular- ilgili fazla epidemiyolojik calsma olmamasina

da kortikosteroid tedaviyle beraber hidroksikloro- karsilik Genevieve ve ark'in (7) Bati Fransa'da
kin ve/lveya metotreksat tedavisi kullanildi. ESH 3 yaptiklar camada yillik insidans 0.16/100.000
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Tablo 3. Olgularimizin klinik ve laboratuvar verilerinin Gevieve ve Pouchot'un bulgulariyla kdasti-

rilmasi
% % %

Semptomlar Genevieve ve ark.(7) (n=62) Pouchot ve ark.(9) (n=62) Bizim olgularimiz (n=30)
Ates >39 C 96.8 100 96.6
Artralji + Artrit 96.7 100 100
Kutanoz ra 77.4 87 83.3
Splenomegali 22.6 55 40
Lokositoz 96.8 94 73.3
AST-ALT yuksekKligi 48.3 76 50
ANA (-) 92 - 96.6
RF () 98.4 100

olarak bildirilmistir, Japonya’dan Wakai ve ark. (8)
calismasinda ise erkeklerdeki

olarak bildirilmistir.
Hastalik balangicindaki ya gruplari ele alin-

%87, Genevieve ve ark. serisinde %77 oraninda

prevalans godzlenmitir.
0.73/100.000, bayanlardaki prevalans 1.47/100.000

Laboratuvar bulgularindan akut faz cevabinda
artig, notrofil hakimiyetli 16kositoz, karager en-
zimlerinde ylkselme, ANA ve RF negati

diginda bizim serimizde de Genevieve ve ark’a (7) ESH'In 6nde gelen bulgularidir.

benzersekilde 16-25 ve 36-45 yhar arasinda iki
pik oldugunu gordik (Tablo 2).

ESH tanisinda; hem hasgah bugin bile ye-
terince bilinmemesi, hem degdir hastaliklar 6zel-
likle lenfoma, enfeksiyon hastaliklari,
granilamat6z hastaliklar ve gér kollojen doku
hastaliklart dilandiktan sonra tani konulabilmesi
nedeniyle gecikmeler olabilmektedir. Bizim de
hastalarimizda semptomlarin staagicindan bize

Akut faz cevabiyla aciklanamayacak oOlclde
yiksek ferritin dizeyleri ESH'In en 6nemli
laboratuvar bulgularindan biri olarak kabul edil-
mektedir(10). Bizim olgularimizda da %90 oranin-
da hiperferritinemi saptang1%56 olguda da 1000
ng/ml gibi ¢ok ytksek dizeylerin tGzerinde bulun-
mustur. En yuksek ferritin diizeyi polisiklik seyre-
den bir olguda 128000 ng/ml olarak 6l¢llgtiir.
ESH icin oldukca 6zgtin olan bu ferritin ytksekli-

bagvuru ve tani konana kadar gecen ortalama surginin mekanizmasi tam olarak bilinmemektedir.

45 + 1,5 ay olarak saptangtir.
ESH'In kliniginde en o©nde gelen bulgu

Ancak isoferritin formunun 6zellikle glikolize
ferritinin ESH'da azaldiini belirten cakmalar

quotidian veya diquotidian olarak adlandirilan ayni Vardir (11,12). Serum fenitin duzeylerini 6nemli
giin icinde 39-40 C°yi bulan ancak normal seviye- kilan bir diger nokta hastgiin remisyona girme-

lere de diebilen tipik atstir. Bizim olgularimizin
timunde ate mevcut olmasina kaifik sadece bir
olguda atg 39°C ‘ye ulamiyordu. Artrit ve artralji
Pouchot ve ark.in (9) serisinde ofglu gibi tim

siyle ferritin dizeylerinin de dinesidir. Bu da
tedaviye cevabi takip etmekte dnemli bir parametre
olarak kagimiza ¢ikar (5,13).

Hastalarimizda dikkat ¢eken birgdr 6zellik

hastalarimizda vardi. Bunun anlami eklem bulgula-30 hastanin 21'ine, 2000 ve 2001 yillar iginde

ri olmadan ESH tanisi koymanin ¢ok zor @du
seklinde yorumlanabilir. Bir gger dnemli klinik
bulgu bazen hastalarin dahi farkedergedjelip

gecici makuler veya makulopapduler cilt dokiinttle-

ridir. Cilt dokintisi bizim olgularimizda %84

ESH tanisi konmuolmasidir, bunda hastgin son
yillarda daha iyi taninmasinin yanisira Fakiltemiz-
de Romatoloji Bilim Dalinin 6zellikle son 2-3 yil-
da daha aktif olarak caimaya balamasi ve dier
klinikler 6zellikle infeksiyon klingi ile isbirli ginin

oraninda gozlenirken, Pouchot ve ark. serisindeartmasinin rolt buyuktdr.
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antiinflamatuar ilaglar yaninda kortikosteroidlex v
diger bazi immunsupresif ajanlar da kullaniimak- 6.
tadir (14,15). Bu immunsupresif ajanlar icinde
kinin turevleri ve methotreksat 6n siralarda yer 7.
almakla birlikte direncli olgularda siklosporin-A,
siklofosfamid,
plazmaferez de kullanilabilmektedir (16,17). Biz g
steroid olmayan antiinflamatuar ilaclar ile sadece

bir

kortikosteroid  +
methotreksat kullanildiki olgumuzda siklosporin-
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immunglobulin  ve

olguda remisyon gtayabildik. Diger olgularda
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di. Hastalarimizin bu kisa dénem takiplerine bakt-  '€vels in adult Still's disease . Lancet 1987; 62:3.

gimizda 3 olguda birden fazla niks ve 2 olgudall'
kronik artiktiler formseklinde seyretti. Oer 25
olgu halen remisyonda takiplerine devam etmekte-
dir.

Vignes S, LeMoel G, Fautrel B et al: Percentagelyday
sylated serum ferritin remains low throughout tleirse
of adult onset Still's disease Ann Rheum Dis. 2(8¥5):
347-50.

12.VanReeth C, LeMoel G, Lasne Y et al. Serum ferritid a
isoferritins are tools for diagnosis of active ddstill's

Sonug olarak ESH son yillarda daha iyi tanin-  disease J Rheumatol 1994; 21(5) 890-5.

maya bglanan ve bununla Ig&antili olarak daha  13.Moutecucco C, Laparali R, Invernizzi R. Iron status in

sik tani
Diger hastaliklar gdzden gecirildikten sonra bir 14.
dislama tanisi olmasina kalrk oldukca tipik ate

Still's disease Lancet 1995; 345 (8941): 58-9.

4. Larson EB. Adult Still's disease. Evaluation of énidal
syndrome and diagnosis, treatment and follow-upl f
patients. Medicine 1984; 63(2): 82-91.

konulabilen inflamatuar bir hastaliktir.

trasesi, cok yuksek ferritin duzeyleri ESH igin 15. Aydintus AO, D’ Cruz D, Cervera R et al. Low dose

oldukca 6zgin bulgular olarak ta kabul edilebilir.

Bu

methotrexate treatment in adult Still's disease duRimtol

. N . 1992; 19: 431-5.
nedenlerle malign hastaliklar 6zellikle lenfoma,

septisemi, granulamatdz hastaliklargedi kollojen
doku hastaliklarinin ayirici tanisi yapilirken rautl

ka ESH'da akla getiriimelidir. Komplikasyon ola-

rak amiloidoz geliebilecgi de unutulmamaldir
(18,19).
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