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Erigkin Still hastalig belirledigimiz 2 vakanin
takdimi ve literatiirin gézden gecirilmesi
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OZET

Erigkin Still Hastaligi, etiyolojisi bilinmeyen sistemik bir hastaliktir. Klinik ve laboratuar ézellikleri patognomonik
degildir. Teghisi zor olup, enfeksiyon hastaliklar, hematolojik ve otoimmun hastaliklar ekarte edildikten sonra
Yamaguchi kriterlerine gore tani konulur. Tedavisi ¢ok iyi belilenmemis olup; steroidler, sistemik belirtilerin ve
ategin kontrolu igin son derece etkilidir. Erigkin baslangigl Still hastaliginin spesifik tani ve tedavisi icin yeni
aragtirmalara ihtiya¢ vardir. Biz burada, Still hastaligi belirledigimiz 2 vakayi sunmayi ve literatirii gézden
gegirmeyi amagladik.

Anahtar Kelimeler: Still hastaligi, eriskin, vaka, literatir

SUMMARY

Report of two cases of adult onset Still disease and review of the literature

Adult onset Still's disease is a systemic disease of unknown etiology. Clinical and laboratory features are not
pathognomonic. The diagnosis is difficult and based upon Yamaguchi’s criteria after exclusion of infectious
diseases, hematologic process or autoimmune diseases. Treatment is not well codified but steroids represent the
most efficient therapy to control fever and systemic manifestations. Search for new treatments and specific
markers of adult onset Still’s disease are needed. In this study, we present the cases of two patients with adult
onset Still's disease and review of the literature.
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Erigkin Still Hastalidi, juvenil kronik artritin akut sis- (1-4). Ates, deri dokintisii ve artrit, kliasik Still has-
temik baglangigh formu ile ayni kiinik ve laboratuar taliginin triadini olusturur. Ayrica, miyalji, kilo kayb,
ozellikleri gosteren ve 16 yagindan biydklerde bogaz agrisi, lenfodenopati (subkutan nodiller bu-
gorilen bir hastaliktir. 1897 yilinda ¢ogukluk ¢agr po- lunmaz), hepatosplenomegali, perikardit, plevral
liartritlerini tanimlayan Sir Frederic Still, erigkinlerde, efiizyon, pnémoni, karin agnisi gorlebilir (1,2,4) .
lenfadenopati ile seyreden akut sistemik romatoid art- Teshis kriterleri ise: tipik ras, quotidian 6zellik
rit formunu tanimlamigsa da, hastalk ilk kez 1971 gosteren ates (ates giinde en az bir kez normal veya
yilinda Bywaters tarafindan bildiriimistir. Still hastalid normalin altina diiser, bu nedenle ditinal fark 5 C'yi
nadir bir hastalik olup, kadin ve erkek de esit oranda bulabilir), artralji, enfeksiydz olmayan bogdaz agrisi,
gorlar. Prevalans ve insidansi bilinmemekle beraber, lenfadenopati, splenomegali, laboratuar olarak
Ingilttere ve Fransa'da 100.000 de 0.16 oraninda . lokositoz, karaciger fonksiyonlarinda bozukluk, ro-
gortlebilecedi bildiriimigtir. En sik 3. ve 4. dekad da matoid faktor (RF) ve antinikleer antikor (ANA)’larin
gérilmekte olup 83 yaginda da vakalar bildirilmistir negatifligini iceren Yamaguchi kriterlerine gére tan
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konulmasinin diger bagka kriterlere gore yuksek
oranda sensitiviteye sahip oldugu bildirilmistir (5,6) .

Biz; tespit ettigimiz iki Still hastaligi vakasini tak-
tim etmeyi ve literatiri gdzden gegrmeyi uygun
gordiik.
OLGU SUNUMU
Oigu-1
Z.E. 50 yasinda bayan hasta. Mayis 2000 tarihinde
klinigimize 2 haftadir devam eden bogazinda yanma
ve agn, ates, sad ayak bas parmaginda, sag diz, sol
el bilegi, sol diz de agn, kizarikiik, sisme, sicaklik
artisi ve hareket kisitliligi ayrica belinde agn tarif et-
mesi Uzerine yatinldi. Oz gegmis: 10 yil once ko-
lesistektomi operasyonu. Fizik muayene: Genel
durum orta, depresif gérinumde, suur acik, sorulara
isteksiz cevap veriyordu. TA:135/80mmHg, Nb: 88/
dakika, Ates 38.3C, solunum 18/dakika idi. Bas-
boyun: Konjunktivalar soluk, dil papillalar silik, fa-
renks hiperemikti. Solunum sistemi: Her iki he-
mitoraks solunuma esit katiliyor. Dinlemekle bilateral
alt zonlarda ince raller ve frotman duyuluyordu.
KVS: Disritmik. Tiim odaklarda 2/6 sistolik Gftram ve
perikardiyal ~ frotman  mevcuttu.  Batin:  Ko-
lesitektomiye baglh skar mevcuttu. Karaciger midk-
lavikular hat Gzerinde 3 cm agnsiz duzgin kenarli
palpe ediliyordu. Dalak palpe edilemedi. Eks-
tremiteler: sol el bileginde, bilateral diz ekleminde
artrit bulgular ve sag ayak bas parmagdinda hareket
kisithhgi meveuttu.

Laboratuar: Tam idrar tetkiki; normal, Hb: 10.1 g/
dl, Lokosit: 2600/mm?, trombosit: 274.000/mm3, se-
dimantasyon: 132 mm/saat, periferik yayma ve
kemik iliginde 6zellik yok. AST:14 U/L, ALT: 24 UL,
protein: 6.7 g/dl, albamin: 2.7 g/dl, globdlin: 4 g/dl,
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Sekil 1. Olgunun EKG'sinde gorilen atrial fib-
rilasyon érnegi
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alkalen fosfataz (ALP): 433 U/L, laktat dehidrogenaz
(LDH): 414 U/L, (rik asit: 8.3 mg/dl idi. EKG: Atrial
fibrilasyon  6rnedi  mevecuttu  (Sekil-1).  Te-
lekardiyografi: Aort topuzu belirgin, akciger alt zon-
larinda infiltrasyonlan mevcuttu. El-bilek ve iki yonlu
lumbosakral grafileri: Normal. Batin ultrasonografisi:
Karaciger midklavicular hatti 3 cm diffiz, homojen
olarak gecmekte, safra kesesi gorllemedi. Eko-
kardiyografi: 1° mitral ve triklspit yetmezligi,bolgesel
duvar hareket bozuklugu ve sol ventrikil sistolik
fonksiyoniarinda bozulma tespit edildi. Ejeksiyon
fraksiyonu (EF) %44 olarak belirlendi. Pulmoner
arter basinci 30mm/Hg olarak tespit edildi. Serum
demiri, demir baglama kapasitesi, B12, folat
diizeyleri normal, ferritin: 757 ng/ml ( 10-291) idi.
RF: 11.9 U/ml (N), ANA (-), Anti-DNA (-), LE hucresi
(-), hepatit marker’tari (-), Brucella agglitinasyon (-).
ASO ve CRP normal sinirlar igerisinde idi. Kan .
idrar, bogaz kiltiriinde treme olmadi. Klinik seyir:
Hasta yatinidiktan sonra, eklem agrilar, ates, se-
dimantasyon yiksekligi, solunum sistemi ve kar-
diyovaskiler sistem bulgular nedeniyle hastada ilk
oncelikle akut romatizma dastntlerek asetil salisilik
asit (4.5 gr/giin) ve prokain penisilin (800.000U 2x1/
giin) baglandi. Ancak atesin diigmemesi ve zaman
zaman 39C'i gecmesi, eklem agrilannin azal-
mamasi, kalp’de degisik zamanlarda |. derece A-V
blok (Sekil-2), paroksismal supraventrikiler tagikardi
(Sekil-3), A-V tam blok (Sekil-4) ve ST-T dalga
degisiklikleri gozlenmesi nedeniyle kollajen doku
hastaligi, enfeksiyon ve hematolojik hastaliklarin
arastaniimasi ve sonuglarin (-) gtkmasi dzerine has-
tada eriskin Still hastaigi tamsi konularak in-
dometazin 100 mg/giin ve prednisolon 60mg/gun
oral tedaviye baglandi. Hastanin gikayetleri ve Klinik
bulgulanmin hizla dazelmesi Uzerine hasta taburcu
edildi ve yapilan kontrollerinde Klinik olarak iyilesen
hastanin tedavisine dusik doz steroid ile devam edi-
liyor ve takibe alind.

Olgu-2

F.O. 25 yasinda bayan hasta. Eylil 2000 tarihinde
Klinigimize 2 yildir devam eden bogazinda yanma ve
agn, ates, belinde, dizlerinde, el ve ayak par-
maklarinda daha fazla olmak Gzere agri, ve hareket
kisithligr ayrica bas dénmesi ve bas agrisi sikayetleri
nedeniyle gittigi doktor tarafindan akut romatizma
tanist  konularak tedavi baglanmis.  Ancak



Cilt
Sayi

74
2

5. U.L1_F.UAN., IWs, BAan.

e b 2 ea baemram weaan o

ELE

¥

Erigkin Still hastaligi

TR o tmae Bfmesd w7 MW HAN

Sekil 2. Olgunun EKG'’sinde gérilen I. derece A-V blok 6rnegi

Sekil 3. Olgunun EKG sinde gérilen supraventrikiler tagikardi ornegi

sikayetlerinin gegcmemesi (zerine hasta i¢ has-
taliklan servisine tetkik ve tedavi amaciyla yatirildi.
Oz gecmis ve soy gegmisinde dzellik yoktu. Fizik
muayene: Genel durum orta, suur agik, dizlerindeki
agndan dolayr yurime gugligu cekiyor. TA:100/
60mmHg, Nb: 110/dakika, Ates 39.8 C, solunum 20/
dakika idi. Bas-boyun: Yulzinde ve boynunda
makulopaptiler dékintiler mevcuttu. Deri, kuru ve
sicak, konjonktivélar soluk, farenks hiperemikti. Bi-
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lateral aksiller en blyigid 1x1 cm ve bilateral in-
giunal mikro lenfadenopatileri mevcuttu. Solunum
sistemi: Normal olarak degerlendirildi. KVS: Ritmik,
tagikardik, tum odaklarda 2/6 sistolik Uftirim mev-
cuttu. Batin: Normal olarak degerlendirildi. Or-
ganomegali yoktu. Ekstremiteler: Bilateral diz ek-
leminde ve bilateral metakarpo-falangial eklemlerde
siglik ve hareket kisithiligi mevcuttu.

Laboratuar: Tam idrar tetkiki; normal, Hb: 9.8-11.8
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g/dl, Lokosit: 6.500-13.800/mm3, trombosit: 82.900-
183.000/mm3, sedimantasyon: 116 mm/saat, periferik
yayma; eritrositlerde yer yer hipokromi, mikrositoz ve
anizositoz mevcuttu, trombositler 2-3'10 kiimeler ha-
linde idi. Kemik iliginde ¢zellik yoktu. AST:64-71 UL,
ALT: 110-56 U/L, protein: 6.5 g/dl, albdmin: 3.5 g/dl,
globiilin: 3 g/dl, alkalen fosfataz (ALP): 499 U/L, laktat
dehidrogenaz (LDH): 782 U/L, drik asit: 2.1 mg/dl idi.
EKG: Sindzal tasikardi mevcuttu. Telekardiyografi:
Normal. El-bilek, bilateral diz ve iki yonli lumbosakral
grafileri: Normal. Batin ultrasonografisi: Normal. Ak-
siller lenf bezi biyopsisi: Kortikal hiperplazi gdsteren
reaktif lenf nodu. Serum demiri, demir baglama ka-
pasitesi, B12, folat diizeyleri normal, ferritin: >1500
ng/mi ( 10-291) idi. RF: <10.6 U/ml (N), ANA (-), anti-
DNA (-), LE hiicresi (-), hepatit marker’lan (-), Brucella
aggldtinasyon (-), ASO ve CRP normal sinirlar
icerisinde idi. Kan , idrar, bogaz kiltiriinde 3 kez
ureme olmadi. Klinik seyir: Hasta yatiriidiktan sonra,
takiplerinde atesi 36 C ile 39.8 C arasinda devamh
degisiklik gosterdi. Hastada enfeksiyon hastaliklari,
kollejen doku hastalig, hematolojik hastaliklarin
arastanimasi ve sonuglarin {-) ¢ikmasi Uzerine has-
tada erigkin Still hastaligi tanisi konularak indometazin
100 mg/gin ve prednisolon 60mg/gin oral tedaviye
baglandi. Hastanin sikayetleri ve klinik bulgularinin
hizla dizelmesi (zerine hasta taburcu edildi ve
yapilan kontrolierinde klinik olarak iyilesen hastanin
tedavisine disik doz steroid ile devam ediliyor ve ta-
kibe alind1.

TARTISMA

Still hastalii, etiyolojisi bilinmeyen sistemik inf-
lamatuar bir bozukluktur. Hastaligin kiinik ve la-
boratuar bulgulaninin enfeksiyon hastaliklarina ben-
zemesi ve bazi enfeksiyon ajanlarina karsi spesifik
antikorlarin  yiksek bulunmasi sebebiyle eti-
yopatogenezde enfeksiydz ajanlar suglanmig olsa
da doku ve sivi kiiltirlerinde bu ajanlar
aretilememistir. Genetik faktdrlerin patogenezde ye-
rini aragtirmak amaciyla HLA antijenleri incelenmis
ve HLA-DR2, HLA-DR4, HLA-DR6, HLA-DR7, HLA-
DR35 in daha sik gériildugi bildiriimigtir (7,8).

Erigkin Still hastaliginin tanisinda bugin igin sen-
sitivitesi en yilksek olan Yamaguchi kriterleri
Onerilmektedir (5,6,7).

Yamaguchi kriterleri:

Major bulgular; ates, artralji, tipik ras, lokositoz
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Mindr bulgular; bogaz agrisi, lenfadenopati veya
splenomegali, karaciger disfonksiyonu, ANA ne-
gatifligi, RF negatifligi

Tant igin bu kriterlerden en az iki tanesi major
olmak Gzere 5 kriter gerekiigi ve bu kriterlerin %96.2
duyarlilik ve %92.1 6zgulliginin oldugu bildirilmistir
(6,7).

Bizim 1. olgumuzda; ates, artralji, bogaz agrisi, ka-
racider disfonksiyonu (yiksek ALP ve LDH, disuk
albimin), ANA ve RF negatiflidinin olmasi, 2. olgumuz
da ise ates, yluzinde ve gbvdesinde rasg, artralji,
boJaz agrsi, LAPlerin varhig, sedim yuksekligi,
|6kositoz, karaciger disfonksiyonu (yiksek ALP, AST
ve LDH), ANA ve RF negatifliginin olmas! nedeniyle
tani konuldu. 1. olgumuzda rag godzlenmedi.

Ayrica Still hastaliinda, plorit, perikardit,
pnémoni, albimin disikligl, l6kositoz (%92) veya
nadiren I6kopeni, anemi, sedimantasyon ylksekligi,
trombositoz, siddetli karin agnsi, ferritin yuksekligi
(Still hastaliginin aktivite ve tedavinin basari kri-
teridir) gibi bulgularin %62-99 oraninda bulundugu
gosterilmistir (1,2,7,9). ’

Myokarditlerde EKG'de en sik ST-T dalga
dedgisiklikleri olup daha az siklikta atrial ve vent-
rikiller aritmiler ile A-V blok érnekleri gortlebilir (10).

Bizim 1. olgumuzun belkide en 6nemli ozelligi,
hastada myokardit'e bagh her turli gelisebilecek EKG
orneklerinin ve EKO bulgularinin bulunmasi ile birlikte
perikardit, plorit, 16kopeni, sedimantasyon yiksekligi,
albimin disikliginin birlikte bulunmasidir.

Hastaligin patognomonik klinik ve laboratuar bul-
gulan almadigi igin, Still hastaligi bir diglama tanisidir
ve benzer semptom ve bulgulara yol acan bdtin has-
taliklar (enfeksiyon hastaliklari, granGlomatoz has-
taliklar, malignensiler, bag dokusu hastaliklari, oto-
immuin hastalklar)' dan ayirici tanisi yapiimahdir (3,7).

Still hastaliginda en sik diz eklemi (%84), el bilek
(%74) olmak Uzere tim eklemleri tutabilmektedir.
Radyolojik olarak, eklem grafileri cogu kez normal
olup bazen el eklemlerinde &zellikle de kar-
pometakarpal ve interkarpal eklem yizeylerinde no-
neroziv degisiklikier ve nadiren diz ekleminde an-
kiloz gorilebilir (2,7). Bizim olgulanimizda ise bir¢ok
eklemlerinde artrit bulgulari olmasina ragmen rad-
yolojik olarak eklem degisiklikleri gdzlenmemistir.

Gunamizde halen still hastalidi icin yeterli tani
metodlari ve olusturulmus tedavi protokolleri mevcut



Cilt
Sayr

17
12

degildir. Bu nedenle yeni tani ve tedavi yontemleri
icin aragtirmalara ihtiya¢ vardir (12). Tedavi olarak
bugln icin; akut donemde, hastalarin %25’ an-
tinflamatuar ilaglara iyi cevap verir. Aspirine cevap
alinamadi§l zaman indometazin ilave edilebilir. Ste-
roidler ise myokardit, perikardiyal tamponand, int-
ravaskller koagulasyon, hayati &nemdeki semp-
tomlarin varliginda ilk kullanilacak ilactir; 2/3 vakada
ise nonsteroid antiinflamatuar ilaglara ilave olarak
kullaniir. Hastaligin 12 ay sonrasinda devam et-
mesine kronik donem denir. Genellikle 5-20 mg/giin
steroidler hastaligi kontrol altina alir. Kontrol altina
alinamayan olgularda ilave olarak methotrexate, D-
penisilamin, azatiopirin, siklofosfamid gibi
immunosupressiflerin kullanilabilecedi 6nerilmektedir
(2,4,7). Biz 1. olgumuzda baslangicta aspirine yeterli
cevap alamadigimiz igin indometazin 100 mg/giin ve
60 mg/gin prednisolon ile 2. olgumuza ise daha
onceden aspirin kulanildigi igin indometazin 100 mg/
gun ve 60 mg/gin prednisolon basladik ve her iki
vakamizda da ¢ok iyi klinik cevap aldik.
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Yapmig oldugumuz literatiir taramasi sonucu
erigkin Still hastaligi vakalarinin kicik vaka gruplan
seklinde veya multimerkez analizleri seklinde
yaynlandigi  (3,4,6,8,9,12) belirlendi.  ingiliz [i-
teratlrnde Nguyen ve ark. (12)1997 yil'ina kadar
341 vakanin bildirildigini ve bunlarinda %69'unda
bogaz agnsi bulundugunu, hastaligin ik ayinda
taninmasinda diagnostik éneminin olabilecegini bil-
dirmislerdir.

Hastalarimizdan 1.sinde; baslangicta, ates,
boGaz agrisi, anemi, lékopeni, trombositopeni, se-
dimantasyon yiiksekligi, hepatomegali, poliartrit, art-
ralji, perikardit, myokardit, plérit, pnémoni, RF ve
ANA (-)'ligi, ferritin ylksekligi, 2.sinde ise; ates,
bodaz agrisi, ras, anemi, I6kositoz, sedimantasyon
yiksekligi, poliartrit, artralji, LAP’lerin varigi, RF ve
ANA (-)igi, ferritin yaksekligi nedeniyle Still hastalig
tanisi konulmus olup steroid tedavisine iyi cevap
alinmistir.

Sonug olarak; ates, pansitopeni veya bisitopeni,
artrit veya artralji, sedimantasyon yiksekligi, eti-
yolojisi aragtirilirken tim bulgularin (-) oldugu du-
rumlarda Still hastaligi disindimelidir.
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