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OZET

Amag: Erigkin Still Hastaligi (ESH), genellikle geng erigkinlerde gozlenen febril, inflamatuar ve sistemik bir hastaliktir. Yiiksek ates, makulopapiiler
dokiint, artrit, eklem agrisi, splenomegali, jeneralize lenfadenopati ve serozit en sik goriilen klinik bulgulardir. Bu ¢alismada ESH tanisi alan 12
olguluk klinik deneyimimizin paylasilmasi amaglandi.

Gere¢ ve Yontem: Calisma 2007-2012 yillar1 arasindaki bes yillik dénemde ESH tanisi almis hastalarin bilgilerinin retrospektif olarak
incelenmesiyle gergeklestirildi. Dosya kayitlari incelendi, klinik ve laboratuar 6zellikleri kaydedildi ve sonuglar yorumlandi.

Bulgular: Calisgmada ESH tanis1 almis toplam 12 hasta degerlendirildi. Hastalarin dordii kadn, sekizi erkekti. Yas ortalamalari sirayla 34+12,3 ve
42,5+17,5 idi. En sik saptanan yakinmalar sirastyla ates (%100), eklem agrist (%66,7), kas agrist (%50), karm agris1 ve dokiintii (%25) ve bogaz
agrist (%16,7) idi. Fizik muayenede en sik saptanan bulgular sirastyla; artrit (%41,7), splenomegali ve hepatomegali (%25), lenfadenopati (%16,7)
seklindeydi. En sik laboratuar bulgular1 16kositoz, trombositoz ve anemi idi. Eritrosit sedimentasyon hizi ve C-reaktif proteini tiim hastalarda
yiiksekti. Hastalarin en az 12 ay goézlendikleri, bu siiregte 10 (%83,3) hastanin indometazin, 2 (%16,7) hastanin ise prednizolon ve metotreksat
kombinasyonu ile remisyona girdigi saptandi.

Sonug: ESH siklikla ates, artralji, dokiintii ve 16kositoz bulgular olan hastalarda hatirlanmasi gereken bir hastaliktir.

Anahtar Kelimeler: Still hastaligi, Ates, Artrit.

ABSTRACT

Objective: Adult Still Disease (ASD), is a febrile, infllmmatory and systemic disease. High fever, maculopapular rash, arthritis and arthralgia,
splenomegaly, lenfadenopathy, and serositis are the most common features. The aim of the present study was to share the clinical experience of 12
patients with the diagnosis of ASD.

Material and Method: The study was designed as a retrospective one searching the data of patients with the diagnosis of ASD during a five years
period, 2007-2012. The records of the patients were examined, clinical features and laboratory findings were listed, and the results were interpreted.
Results: A total of 12 patients with the diagnosis of ASD were investigated. Four patients were females and eight were males. Mean age was 34+12,3
and 42,5+17,5 years respectively. The most complaints of the patients were fever (100 %), arthralgia (66,7 %), myalgia (50 %), abdominal pain and
rash (25 %), and sore throat (16,7 %); respectively. The most determined findings in physical examination were arthritis (41,7 %), splenomegaly and
hepatomegaly (25 %), and lenfadenopathy (16,7 %), respectively. The most common laboratory findings were leukocytosis, thrombocytosis, and
anemia; respectively. Erythrocyte sedimentation rate and C-reactive protein were high in all patients. It was established that the patients were
observed during a one year period at least, of these patients, 10(83,3%) were in remission with indometazine and 2(16,7%) were in remission with
predisolon and methotrexate combination.

Conclusion: ASD is one of the diseases has to be come in mind in patients with fever, arthralgia, rash, and leukocytosis.

Key Words: Still disease, Fever, Arthritis.

Eriskin Still Hastaligi (ESH) ani baslayan, sistemik
inflamatuar bir hastaliktir, etiyoloji ve patogenezi heniiz
aydinlatilabilmis degildir. ESH jiivenil kronik artritin
akut sistemik baglangigli formu ile aymi ozellikleri
gosterir; 16 yasindan biiyiiklerde ve daha ¢ok kadinlarda
goriilir (1). Patognomonik bir klinik ve laboratuar
bulgusu yoktur. Artrit oligoartikiiler sekildedir ve alt
ekstremitedeki biiylik eklemleri daha ¢ok tutar. En sik
yakinma genellikle 39 °C civarinda seyreden atestir.
Cogu hastanin govdesinde kiigiik, makiiler, pembemsi
dokiintiiler ortaya ¢ikar ve bunlar atesli donemlerde

goriiniir hale gelir. Bunun yaninda istahsizlik, bogaz ve
g0giis agrisi, miyalji, genel durum bozuklugu goriliir.
Fizik muayenede servikal lenfadenopati,
hepatosplenomegali  saptanabilir  (2). Laboratuvar
testlerinde anemi, nétrofili, sedimentasyon hizinda ve
serum ferritin degerlerinde artis ile romatoid faktor ve
antiniiklear antikor negatifligi saptanir (3).

ESH daha ¢ok, nedeni bilinmeyen ates (NBA)
tanist ile izlenen hastalar arasinda saptanmaktadir. Bu
calismada ESH tanisi alan 12 olguluk hasta deneyiminin
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paylasilmas1 amaglanmustir.

GEREC VE YONTEM

Calisma retrospektif olarak, ESH tanist alan hastalarin
dosyalarmin incelenmesi yoluyla gergeklestirildi. ESH
ile ilgili bir form hazirland1 ve hastalarin verileri buraya
kaydedildi. Caligmada ESH tanist konmus olgular
Yamaguchi ve ark (4)’nin kriterlerine (Tablo 1) gore
yeniden degerlendirildi, bu dlgiitlere uymayan hastalar
calisma kapsami disinda tutuldu. Elde edilen veriler
literatiir 1s181nda degerlendirildi ve yorumlandi.

Tablo 1. Yamaguchi ve ark.’na gére ESH’nin tani kriterleri (4)

Major kriterler

1. Artrit
a. Eklemde sislik veya hareket kisithhgi, sicaklik, agri, katilk
b. Bir veya daha fazla eklemde 6 haftadan daha uzun sirme
c. Diger sebeplerin diglanmasi

2.Ates: (39 °C veya daha yiksek), strekli veya aralikli

3.Tipik ras: Hastaligin karakteristik 6zelligi olmayan dokiintu

4. Lokosit sayisinin >10 000 olmasi

Minor kriterler

1.Bogaz agrisi

2.Lenfadenopati ve/veya dalakta biyime

3.Transaminaz ve/veya laktat dehidrogenazda ilag, allerji veya toksisite
sebepli olamayan artis

4.Negatif ANA ve RF testleri

Yukaridaki kriterlerden en az ikisi major faktér olmak (lizere bes faktor
saptanmalidir

Diglama kriterleri

1.Enfeksiyon (6zellikle sepsis ve enfeksiy6z mononiikleoz)
2.Malignensi (6zellikle lenfoma)

3.Romatizmal hastalik (Ozellikle poliarteritis nodosa ve romatoid
vaskiilit)

BULGULAR

Calismaya alinan olgularin 4 (%33,3)’t kadin, 8
(%66,7)’si erkekti ve yas ortalamalar1 sirasiyla 34+12,3
ve 42,5+17,5 idi. Hastalarda saptanan en sik yakinmalar
ates (12; %100), eklem agris1 (8; %66,7), myalji (6;
%S50), karin agris1 ve dokiintii (3; %25) ve bogaz agrisi
(2; %16.7) idi. Klinikte en sik tespit edilen bulgular ise;
artrit (5; %41,7), splenomegali ve hepatomegali (3;
%25), lenfadenopati (2; %16,7) seklindeydi. Eklem
tutulumu tiim olgularda poliartikiiler tarzdaydi ve diz,
dirsek, ayak bilegi eklemleri en sik etkilenen
eklemlerdi. Laboratuar degerlendirmesinde 16kositoz 8
(%66,7), trombositoz 3 (%25), anemi 4 (%33,3),
eritrosit sedimentasyon hizinda artig 12 (%100) [50-100
mm/sa olanlar 10 (%83,3), 100 mm/sa lzerinde olanlar
ise 2 (%16,7) ], C-reaktif protein artisi 12(%100),
romatoid faktor(RF) ve anti-niikleer antikor (ANA)
negatifligi sirayla 12 (%100) ve 9 (%75), transaminaz
yiksekligi 7 (%58,3), ferritin yiiksekligi 10 (%83,3)
hastada saptandi. Hastalarin en az 12 ay boyunca
gozlendikleri; 10 (%83,3) hastanin indometazin, 2
(%16,7) hastanin ise prednisolon+metotreksat ile
remisyona girdigi saptandi. Elde edilen yakinma ve
bulgularin oranlar1 ve literatiir ile karsilagtirilmasi Tablo
2’de 6zetlenmistir.
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Tablo 2. Elde edilen yakinma ve laboratuvar-klinik bulgularin literattirle
(3) karsilastiriimasi

Bizim calismamiz (%) Literatir (%

Ates (39 °C veya lizeri) 100 82-100

Eritrosit sedimentasyon hizi 100

artigi

C-reaktif protein artisi 100

RF negatifligi 100

Ferritin ylksekligi 83,3

ANA negatifligi 75

Artralji 66,7 95-100

Lokositoz 66,7 89-94

Transaminaz yiksekligi 58,3 43-76

Miyalji 50 38-84

Artrit 41,7 72-100

Anemi 33,3 50-75

Karin agrisi 25

Dokanta 25 77-100

Splenomegali 25

Hepatomegali 25

Trombositoz 25

Lenfadenopati 16,7 35-71

Bogaz agrisi 16,7 35-92
TARTISMA

Eriskin Still Hastaliginin etiyolojisi ve patogenezi tam
olarak  anlasilabilmis  degildir, ancak  genetik
predispozisyon ve g¢evresel faktdrlerin etkin olabilecegi
diistintilmektedir  (2). Bugiine kadar yapilan
calismalarda belli bir HLA tipi ile iliski
gosterilememistir. Olas1 ¢evresel faktorler arasinda
kizamik, kizamik¢ik, Epstein-Barr virusu, hepatit
viruslari, parvovirus B-19, influenza viruslari, Yersinia
enterocolitica, Chlamydia pneumoniae, Mycoplasma
pneumoniae, Chlamydia trachomatis gibi pek ¢ok etken
gindeme gelmistir (3). ESH ayni zamanda, nedeni
bilinmeyen atesin (NBA) sebeplerinden birisidir.
George Still 1897°de 22 c¢ocuktaki semptom ve
bulgulari, ¢ocuklardaki kronik eklem hastaliginin bir
tiri olarak tamimlamistir ve hastaligin adi bu
aragtirmacidan gelmektedir. Eric Bywaters 1971°de 14
yetiskin hastada pediatrik still hastaligi ile benzer
bulgular tagiyan hastalar1 tanimladi. Bundan sonra
birgok NBA raporlarinda gesitli isimlerle anilan hastalik
bugilin ESH olarak isimlendirilmektedir (5, 6). Japonya
ve Avrupa’daki verilere gore goriilme sikligt bir milyon
niifusta 1-10 arasindadir (5).

ESH tanist alan hastalarin kliniklere genellikle ates
etiyolojisini arastirmak i¢in yatirildiklar1 ve NBA olgu
serilerinde ESH’nin da yer aldigi bilinmektedir.
Hastalikta ates aniden baglar, hizla 39 °C’a kadar ¢ikar.
Giin icerisinde seyri degisebilen ates siklikla aksamlari
goriiliir ve en az bir hafta siirer. Bizim olgularimizin
tamaminda ates en sik saptanan yakinmaydi. Tirkiye’de
yapilan bir caligmada 18 yillik verilere gore, NBA
olgularinin ~ %15’inde ESH  saptanmustir.  Aym
aragtirmaya gore, literatiirdeki NBA serilerinde ESH
oran1 yaklagik %4 civarindadir (6). Bizim ¢aligmamiz
yalnizca bes yillik doénemi kapsiyordu ve 12 olgu
saptandi, bu agidan bakildiginda ayn1 dénemdeki NBA
olgularinda %4’liik literatiir oraninin {izerinde oldugu
tahminini yapabiliriz. Bunun nedeni literatiirdeki yer
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alan ESH’n1 da iceren NBA olgularinin yalnizca genis
serileri kapsamasi, kiigiik sayidaki serilerin makale
olarak yaymlanmamasi olabilir. Boylece biiyiik
olasilikla NBA olgular1 icerisindeki ESH oraninin
aslinda %4’iin tizerinde oldugu sdylenebilir.

ESH genellikle  16-38  yaslar1  arasinda
yogunlagsmaktadir. Cogu olgu serilerinde kadinlari
erkeklere nazaran belirgin oranda daha fazla etkiledigi
bildirilmistir (3, 5). Bu ¢alismada hasta yaslar1 klasik
verilerle uyustugu halde, erkeklerin daha ¢ok olmasi,
kisith sayidaki olgu sayisi ile agiklanabilir.

Eklem agris1 genellikle atesten sonra en sik
saptanan semptomdur, bizim bulgularimiz da bu bilgi ile
paraleldir (5, 6). ESH’da diz, dirsek ve ayak bilegi en
¢ok tutulan eklemlerdir. Bu ¢alismada da eklemlerde
poliartikiiler tutulum saptandi ve adi gegen ii¢ eklem en
sik agr1 yakinmasinin oldugu anatomik bolgeydi. Eklem
agrilart ates piklerinde daha siddetlenmekte, atesin
diismesi ile bir rahatlama hissedilmektedir (5), klinik
tablodaki bu ayrint1 tiim olgularimizda mevcuttu.

ESH’daki tipik dokiintii pembemsi, birlesme
egiliminde olmayan, bazen hafif kagintili olabilen,
ekstremitelerin  proksimalinde ve gévdede goriilen,
saatlerce siirebilen ve giin igerisinde degisiklik gdsteren
ozelliktedir. Genellikle hastalarin yarisindan fazlasinda
goriilmektedir (6-8). Bizim deneyimimizde %25
oraninda dokiinti saptanmast hem olgu sayisinin
kisitliligina, hem de bazi olgularin ge¢ donemde
hastanemize ulasmis olmasina bagli olabilir.

Bogaz agrisi atese eslik eden semptomlardan
birisidir, ayni zamanda Yamaguchi’nin min6r tani
kriterleri igerisinde yer alir. ESH’da saptanan bogaz
agrist  atesle es zamanli  ortaya  g¢ikmakta
poststreptokokal artritteki gibi diger semptomlardan
haftalar ~ Oncesinde  goériilmemektedir. Ancak bu
semptom zaman zaman tanida yanilmalara ve yanlis
tedavi yoOnelimlerine yol agmaktadir (9, 10). Bizim
olgularimizda bogaz agris1 yakinmasinin diisiik oranda
saptanmasinin, diger semptomlarin daha agir olmasi
nedeniyle bu bulgunun gélgelenmesine bagl olabilecegi
diigtiniilmiistiir.
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Bu c¢alismada laboratuar bulgularinda en ¢ok
dikkati ¢ekenler tiim olgularimizda saptanan ANA ve
RF negatifligi ile eritrosit sedimentasyon hizi artisi,
ferritin ve CRP yiiksekligi idi. Immunolojik belirtecleri
aragtirmanin ana sebebi, diger konnektif doku ve
enflamatuar artritleri dislamaktir (5).

ESH hemofagositik sendrom, fulminan hepatit,
perikardit ve nefropati gibi ¢esitli klinik formlarla da
karsimiza  ¢ikabilir  (11-14). Bu  ¢alismadaki
olgularimizda yukarida adi gegen nadir klinik tablolar
ile karsilagilmadi.

ESH’da birinci basamak tedavide aspirin dahil
non-steroid antienflamatuar ilaglar Onerilmektedir.
Ozellikle indometazin 150-250 mg/giin etkin doz olarak
kullanilmaktadir. Bu tedaviler sirasinda
aminotransferazlar yakindan izlenmeli, siddetli hepatit
gelisme riskine kars1 uyanik olunmalidir.
Kortikosteroidler genellikle semptomlarin remisyonu
icin kullanilirlar. Ozellikle visseral tutulumda yiiksek
doz metilprednisolon hizli cevap alinmasini saglar.
Remisyondan sonra tedavinin ne kadar siirdiiriilecegi ile
ilgili bir uzlas1 yoktur, ancak rdlapslarin énlenmesi i¢in
6-12 ay tedavi oOngoriiliir. Ikinci basamak tedavide
immunumodiilator ajan olan metotreksat kullanilabilir
(5, 15). Bizim ¢alismamizda 10 hastamizin indometazin
tedavisine yanit verdigi, diger iki hastanin ise ikincil
secenek olarak Onerilen metotreksat’in prednisolonla
kombinasyonu sonucunda remisyona girdigi saptandi.
Son yillarda TNF-alfa blokerleri, anti-IL-1 ve anti-IL-6
ajanlari da ESH tedavisinde denenmektedir. Yakin
gelecekte anti-IL-18 ‘in de bu yeni ilaglar arasina
girecegi tahmin edilmektedir (16). Ancak yukarida adi
gecen klasik ilaglarmn  klinik tecriibeleri ve yiiz
giildiiriicti sonuglar1 bugiin i¢in ¢ok daha 6n plandadir.

Sonug olarak, ESH tani kriterleri klinisyenler
tarafinda bilinmeli, nadir de olsa bu grup hastalarla
karsilagilabilecegi akilda tutulmalidir. Ozellikle ates,
artralji, dokiintii ve l6kositoz saptanan hastalarda ayirici
tanida ESH da diigtiniilmelidir.
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