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Ender Bir IgM Nefropati Nedeni: Eriflkin Still Hastal›¤›

Rare Cause of IgM Nephropathy: Adult Still’s Disease

Suat Ünver1, Aptullah Haholu2, Yaflar Küçükardal›3, Enes Murat Atasoyu1, Yalç›n Önem1,
T. R›fk› Evrenkaya1

1GATA Haydarpafla E¤itim Hastanesi Nefroloji Servisi, ‹stanbul
2GATA Haydarpafla E¤itim Hastanesi Patoloji Servisi, ‹stanbul
3GATA Haydarpafla E¤itim Hastanesi ‹ç Hastal›klar› Servisi, ‹stanbul

ÖZET
DIF’de IgM birikiminin oldu¤u mezengial proliferatif glom-

erülonefrit tipine IgM nefropatisi denir. ‹drar bulgular› nedeniyle
biyopsisi yap›lan ve IgM nefropatisi saptanan bir olgu
sunulmufltur.  

Üç haftad›r devam eden 39°C atefl ve kilo kayb› nedeniyle in-
celenen viral ya da bakteriyel bir neden saptanmayan, ANA, Anti
DNA, ANCA negatif hastada persistan hematüri ve 1050 mg/gün
proteinüri nedeniyle biyopsi karar› verildi. Yatt›¤› dönem içinde
sa¤ dizinde artrit gözlenmesi nedeniyle yap›lan artrosentez bulgu-
lar› inflamatuar artritle uyumlu bulundu. Kompleman düzeyleri
normaldi. Böbrek biyopsisinde mezengial matrikste ve mezengial
selülaritede art›fl, IF incelemede mezengial IgM birikimi gözlendi.
Mevcut sistemik bulgular (BK: 11 400, Hb: 8.9 g/dL, Hct: %27, ESR:
120 mm/h, CRP: 96 mg/L, AST: 43 U/L, ALT: 31U/L, GGT: 200U/L,
ALP: 314U/L) nedeniyle sistemik hastal›klara yönelik araflt›rmalar
yap›larak (karaci¤er biyopsisi, lenf nodu eksizyonu, kemik ili¤i bi-
yopsisi) lenfoma, tüberküloz, sarkoidoz tan›lar› d›flland› ve eriflkin
Still hastal›¤› tan›s› konuldu. ‹ndometazin ve 1 mg/kg dozunda
oral prednizolon tedavisi ile günler içinde atefl kayboldu, idrar
bulgular› düzeldi. 

Eriflkin Still hastal›¤›, etiyolojisi bilinmeyen sistemik inflamatu-
ar bir hastal›kt›r. Patognomonik bir klinik ve laboratuvar bulgusu
olmad›¤› için bir d›fllama tan›s›d›r.  Çok yüksek ferritin düzeyleriyle
karakterizedir. Atefl epizodlar›na efllik eden intermitan proteinüri
d›fl›nda persistan proteinüri varl›¤› oldukça nadir rapor edilmekle
beraber ço¤u sekonder amiloidozla iliflkilendirilmifltir. Olgumuz
arac›l›¤› ile IgM nefropatisinin ender bir baflka nedeni vurgu-
lanm›flt›r. 
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ABSTRACT
The type of mesengial proliferative glomerulonephritis having

IgM deposition in DIF examination is called IgM nephropathy. A
case performed renal biopsy due to urine findings and diagnosed
as IgM nephropathy is presented.

The patient was hospitalized for a 3-week fever of 39°C and
weight loss. Viral and bacterial causes were not positive, and
ANA, anti-ANA and ANCA were negative. Owing to persistent
hematuri and 1050 mg/day proteinuria, biopsy was done.  In the
period of hospitalization, arthritis was observed, microscopic
examination of arthrosentesis revealed inflammmatory arthritis.
Complement levels were normal. Renal biopsy revealed
increased mesengial matrix, cellular proliferation,  and mesen-
gial IgM deposition in immunoflorosence examination. Because
of systemic sings and symptoms (WBC: 11,400, Hb: 8.9 g/dL, Hct:
%27, ESR: 120 mm/h, CRP: 96 mg/L, AST: 43 U/L, ALT: 31 U/L,
GGT: 200 U/L, ALP 314 U/L), investigations (liver biopsy, exci-
sional lymph node biopsy, bone marrow biopsy) to exclude sys-
temic causes were caried out. So, systemic causes such as lym-
phoma, tuberculosis and sarcoidosis were excluded, and diag-
nosis of adult Still’s disease was made (ferritin: 2122 ng/mL).
With the treatment of indomethazin and 1 mg/kg oral pred-
nisolon, fever and disordered urine findings returned to normal.  

Adult Still’s disease is a systemic disease with unknown etiol-
ogy and pathogenesis.  Since it does not have spesific clinical and
laboratory findings, diagnosis is made by excluding other dis-
eases. It is characterized by high level of ferritin. Although persis-
tant proteinuria other than intermittan proteinuria accompanying
fever episodes was rarely reported, mostly they are related to
amiloidosis. With our case, another rare cause of  Still’s disease is
emphasized.
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Girifl
Hematüri, proteinüri ya da nadiren nefrotik sen-

drom bulgular›yla kendini gösteren mezengial proli-
feratif glomerülonefrit, mezangiumda hücre art›fl› ve
proliferasyonla karekterize bir hastal›kt›r. ‹mmün
floresan (D‹F) incelemede IgM birikiminin bask›n
oldu¤u tipine IgM nefropatisi ad› verilir. Burada
atefl, kilo kayb›, persistan hematüri ve nefrotik
olmayan düzeyde proteinüri varl›¤› nedeniyle böb-
rek biyopsisi yap›lan ve IgM nefropatisi saptanan bir
olgu sunulmufltur. 

Olgu
Üç ayd›r devam eden kilo kayb›, atefl ve eklem

yak›nmalar›yla de¤erlendirilmek üzere yat›r›lan 21 ya-
fl›ndaki erkek hasta, anormal idrar bulgular› nedeniy-
le istenen konsültasyon sonras› Nefroloji servisine
nakledildi. Hasta bu süre içerisinde yaklafl›k 13 kilo
kaybetti¤ini, ateflinin özellikle geceleri oldu¤unu ve
39.5°C’a kadar yükseldi¤ini, müdahale edilmedi¤inde
kendili¤inden düfltü¤ünü, eklem a¤r›lar›n›n ayak bile-
¤i, diz, el, dirsek eklemlerinde, dolaflan tarzda, hare-
ketle artan, analjeziklere cevapl›, el eklemlerinde sa-
bah tutuklu¤una neden olan, 1 saat içinde azalan
tarzda oldu¤unu ifade ediyordu.  Bu yak›nmalarla de-
¤iflik sa¤l›k kurulufllar›nda antibiyotik ve farkl› a¤r›
kesici tedaviler almas›na ra¤men bu tedavilerden ya-
rar görmemifl. En son solunum yollar› enfeksiyonu
bulgular› nedeniyle parenteral verilen antibiyotik te-
davisine ra¤men düzelmeyen 39°C’› bulan atefl nede-
niyle ileri tetkik amac›yla hastanemize sevk edilmifl.
Özgeçmiflinde, 4-5 yafllar›ndayken Brucella tedavisi
görmüfl, 7 yafl›nda HBV enfeksiyonu geçirmifl, yakla-

fl›k 10 yafl›ndan beri zaman zaman sol testisinde künt
bir a¤r› oldu¤unu ve ameliyat önerilmesine ra¤men
bunu kabul etmedi¤ini belirtiyor. Fizik muayenede
oryante, koopere, boy: 163 cm, vücut a¤›rl›¤›: 55 kg,
arteriyel kan bas›nc›: 90/60 mmHg, nab›z: 110/dk,
atefl: 39.5°C, bafl-boyun muayenesi tabii,  tiroid non
palpabl, lenfadenopati saptanmad›, kalp ve akci¤er
sesleri do¤al, bat›n serbest, rebound-defans yok, trau-
be aç›k, sa¤ dizde hassasiyet, flifllik ve ›s› art›fl› mev-
cut. Sol testis küçük ve palpasyonla hassas, di¤er sis-
tem muayeneleri normal saptand›. ‹lk laboratuvar
bulgular› lökosit: 11 400/mm3 (granülosit hâkimiyeti
mevcut), hemoglobin: 8.9 g/dl, hematokrit: %27, se-
dimantasyon: 120 mm/h , C-reaktif protein: 96 mg/L,
AST: 43 U/L, ALT: 31 U/L , GGT: 200 U/L, ALP: 314
U/L, idrar mikroskopisinde her sahada bol eritrosit ve
24 saatlik idrarda 1050 mg proteinüri saptand›. Renal
ultrasonda böbrek boyutlar› ve toplay›c› sistemler
normal olmakla birlikte grad 1-2 renal parankimal
hastal›k bulgular› mevcuttu. Skrotal ultrasonda sol
testiste epididime yak›n, enfeksiyon sekeli ya da in-
farkt sekeli olabilece¤i düflünülen 3x2 cm boyutlar›n-
da düzensiz s›n›rl› hipoekojen alan rapor edildi. Tüm
viral “marker”lar, alfa-fetoprotein, beta-HCG, anti-
nükleer antikor, anti ds DNA, AMA, ANCA, tiroid
fonksiyon testleri, romatoid faktör, serum ACE düze-
yi ve serum kompleman düzeyleri normal bulundu.
Ateflli dönemlerde yap›lan kültür çal›flmalar›nda üre-
me olmad›. Spesifik enfeksiyon lehine yap›lan incele-
mede (Brucella-grup aglütinasyon, CMV, HIV, EBV,
toksoplazma gibi) anormallik tespit edilmedi. Trans-
torasik ekokardiyografik bulgular normaldi. Akci¤er
parankiminde ve mediastende patolojik bulgu sap-
tanmad›. PPD: anerjik, serum adenozin deaminaz

fiekil 1. Hematoksilen-eosin (x100). Minimal
mezenkimal matrik art›fl› ve hafif derecede selülarite
art›fl› gösteren glomerüller. fiekil 2. Periyodik asit schiff (PAS) (x200).
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normaldi. ‹drar kültüründe üreme olmad› ve 3 kez
yap›lan idrarda AARB negatif sonuç verdi. ‹drar sito-
lojisinde malignite lehine bulgu saptanmad›. Anormal
bulgular içerisinde çok yüksek düzeylerde serum fer-
ritin düzeyi dikkat çekiciydi (2122 ng/ml). Boyun ul-
trasonunda servikal zincirde birkaç adet 1 cm’den kü-
çük a¤r›s›z, hareketli lenf nodu saptand›. Sa¤ diz ar-
trosentez bulgular› inflamatuar artritle uyumlu bulun-
du. Hastan›n klini¤i sistemik hastal›k lehine de¤erlen-
dirildi. Glomerüler orijinli oldu¤u düflünülen persis-
tan hematüri ve proteinüri nedeniyle yap›lan böbrek
biyopsisi IgM nefropatisiyle uyumlu olarak rapor edil-
di (fiekil 1,2). Sistemik hastal›¤› saptamak amac›yla
devam edilen inceleme kapsam›nda anemi nedeniyle
yap›lan kemik biyopsisi normosellüler olarak rapor
edildi (fiekil 3). Sol orflektomi materyal bulgular› yay-
g›n fibrozis ve tübüler atrofiyle uyumlu bulundu. Ser-
vikal lenf nodu eksizyon bulgular› non spesifikti. Al-
kalen fosfataz ve GGT yüksekli¤i nedeniyle karaci¤er
biyopsisi yap›ld›. Portal mesafede minimal inflamatu-
ar hücre infiltrasyon saptand› (fiekil 4). Tüm bu tetkik
süreci boyunca akflamlar› gözlenen, 39.5°C’a kadar
yükselen ve kendili¤inden düflen atefl ve eklem
yak›nmalar› oldu. fiiddetli eklem yak›nmalar› ve artrit
bulgular›n›n bulundu¤u dönemde verilen indometa-
zin tedavisine eklem yan›t› iyi olmakla birlikte atefl
subfebril düzeyde devam etti.

Tart›flma
Atefl esas olarak sitokin arac›l›¤›yla oluflan infla-

matuar yan›t›n bir sonucudur. Hastane ortam›nda
saptanmas›, bir haftadan daha uzun sürmesi ve

anamnez, fizik muayene ve laboratuvar incelemesi
ile bir hafta içinde herhangi bir neden saptanama-
mas›, “Nedeni Bilinmeyen Atefl” (NBA) olarak ta-
n›mlan›r. Bu kapsamda de¤erlendirildi¤inde asl›nda
olgu, uzun süredir devam ediyor olmas› ve yat›r›l›p
detayl› tetkik edilmesine ra¤men etiyolojik bir ne-
den bulunamamas› nedeniyle, bir NBA olgusudur.
NBA bafll›ca enfeksiyonlar, otoimmün hastal›klar,
maligniteler, enfeksiyöz olmayan inflamatuar hasta-
l›klar ve di¤er nedenlerden kaynaklan›r. Tan› yön-
temlerinin her geçen gün geliflmesine karfl›n günü-
müzde hâlâ nedeni ortaya konulamayan olgulara
rastlanmaktad›r. Küçükardal› ve arkadafllar›n›n Tür-
kiye genelinde çok merkezli yürüttükleri bir çal›fl-
mada, NBA olgular›n›n %34.4’ü enfeksiyöz nedenle-
re, %0.5’i enfeksiyöz olmayan inflamatuar nedenle-
re, %14.3’si malignitelere, %5.2’si di¤er nedenlere
ba¤l› bulunmuflken, %15.6’s›nda yo¤un efor harcan-
mas›na ra¤men herhangi bir neden ortaya konula-
mam›flt›r (1). Olgumuzda da enfeksiyöz nedenler ve
malignite olas›l›¤› detayl› olarak araflt›r›lm›fl, klinik
seyir de dikkate al›narak bu olas›l›klardan uzaklafl›l-
m›flt›r. Karaci¤er, böbrek, kemik ili¤i, lenf nodu tu-
tulum bulgular›n›n bir arada olmas› nedeniyle siste-
mik bir hastal›k oldu¤u düflünülerek tutulan organ-
lardan doku örneklemeleri yap›lm›flt›r. Bu organlar-
daki de¤iflik düzeylerdeki inflamatuar hücre in-
filtrasyon varl›¤›, hastal›k nedeni olarak enfeksiyöz
olmayan inflamatuar bir hastal›¤› düflündürmüfltür.  

Eriflkin Still hastal›¤›, etiyolojisi ve patogenezi
bilinmeyen sistemik inflamatuar bir hastal›kt›r. Pa-
tognomonik bir klinik ve laboratuvar bulgusu ol-

fiekil 3. Normoselüler kemik ili¤i, eritroid ve miyeloid
seri hücreleri normal oranlarda, megakaryosit say›s›
normal s›n›rlarda (x200).

fiekil 4. Minimal portal inflamatuar hücre infiltrasyonu,
portal alan parankim s›n›r› ve parenkimdeki
hepatositler normal görünümde (HE, X200).



mad›¤› için bir d›fllama tan›s› olarak kabul edilmek-
tedir. Atefl, kilo kayb›, rafl, artralji-artrit, miyaljinin
efllik etti¤i, romatoid faktör ve ANA negatifli¤inin
oldu¤u, enfeksiyon ve malignitenin d›flland›¤›, reti-
külo endotelyal sistem tutulumu (lenfadenopati,
karaci¤er ve dalak bulgular›) ve çok yüksek ferritin
düzeyleriyle karakterizedir (2-4). Bu bilgiler kapsa-
m›nda olgu eriflkin Still hastal›¤›yla çok örtüflmek-
tedir. NBA nedenleri aras›nda eriflkin Still hastal›¤›
farkl› oranlarda rapor edilmekle birlikte Küçükar-
dal› ve arkadafllar›n›n serisinde %13.6 ile en yayg›n
enfeksiyöz olmayan inflamatuar hastal›k olmufltur
(1). Non steroid antiinflamatuar ilaçlar (NSA‹‹) için-
de en etkin olan› indometazin olarak bildirilmifltir.
Ancak NSA‹‹’lar›n olgular›n ancak %60’›nda etkili
oldu¤u rapor edilmifltir (5). Buna ra¤men olgular-
da steroid gereksinim oranlar› yüksektir. Tedavide
steroidin yetersiz kald›¤› vakalarda sitotoksik ajan
olarak metotreksat önerilmektedir (6). Olgumuz,
indometazin ve 1 mg/kg/gün bafllang›ç dozunda
prednizolon tedavisine klinik ve laboratuvar olarak
tam yan›t vermifltir.

Olguyu bizim aç›m›zdan ilginç k›lan ve paylaflmak
istedi¤imiz yönü böbrek tutulum bulgular›d›r. Litera-
türde atefl epizodlar›na efllik eden intermitan proteinü-
ri d›fl›nda persistan proteinüri varl›¤› oldukça nadir ra-
por edilmekle beraber ço¤u sekonder amiloidozla ilifl-
kilendirilmifltir (7). Singh ve arkadafllar›, eriflkin Still
hastal›¤› tan›s› alm›fl 14 hastan›n klinik verilerini sun-
duklar› derlemede hiçbir olguda renal tutulum varl›¤›-
na iflaret etmemifllerdir (8). Benzer flekilde Riera ve ar-

kadafllar›, 1984 ile 2004 y›llar› aras›nda 26 hastan›n
majör müracaat belirtileri ve bulgular› aras›nda böbrek
tutulumundan bahsetmemifllerdir (9). Tan› kriterleri
içinde böbrek tutulum bulgusu da yoktur (Tablo I).
Olgunun taraf›m›zdan de¤erlendirilme nedeni persis-
tan glomerüler hematüri ve nefrotik olmayan düzey-
deki proteinüridir. Biyopsi bulgusu IgM birikimi ile
karakterize mezengial proliferatif glomerülonefritle
uyumludur. Olgu arac›l›¤› ile sekonder mezengial pro-
liferatif glomerülonefritin ender bir nedeni olan erifl-
kin Still hastal›¤› vurgulanm›flt›r. 
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Tablo I. Yamaguchi ve arkadafllar›na ait tan› kriterleri (1992)

Majör kriterler Minör kriterler

39°C’›n üzerinde atefl Bo¤az a¤r›s› 
Artralji >2 hafta Lenfadenopati veya splenomegali 
Still rafl Karaci¤er disfonksiyonu 
Nötrofilik lökositozis RF ve ANA negatifli¤i 

Eriflkin Still hastal›¤› >5 kriter (2 majör kriter içeren) 
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