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MONONUKLEOZ SENDROMUNA BENZER BULGULARLA
BASLAYAN ERISKIN STILL HASTALIGI

Nilgiin ERTEN, Biilent SAKA, M.Akif KARAN, Cemil TASCIOGLU,
Murat DILMENER, Abdiilkadir KAYSI*

OZET

50 yasinda erkek hasta, beg ay 6nce alinda ortaya ¢ikip tiim viicuda yayilan makiiler tarzda do-
kiintii ve bogaz agrisi nedeni ile bagvurdugu doktorlar tarafindan iist solunum yolu infeksiyo-
nu tanisi konulmusg ve ¢esitli oral antibiyotik tedavileri kullanmig. Zamanla yiiksek ates ve ek-
lem agrilan ortaya ¢ikmis. Klinigimize bagvurdugunda servikal lenfadenopati, eklemlerde has-
sasiyet, tekrarlayici nitelikte yiiksek ates, ates dénemlerinde ortaya ¢ikan makiiler tarzda do-
kiintiiler saptand1 ve traube alani kapali bulundu. Cevresel kanda belirgin polimorfoniikleer 16-
kosit artig1 ve seyrek atipik lenfosit goriildii. Ferritin degeri ¢ok yiiksekti. Tiim serolojik ince-
lemelerle otoantikor aragtirmalar1 ve viral géstergeler negatif bulundu. Erigkin tip Still Hastali-
g1 tanis1 konuldu. indometasin, metil prednisolon ve diisiik doz oral metotreksat tedavisi ile ki-
sa siirede sikayetlerinde gerileme oldu. Steroid dozu diisiiriilerek oral forma gegildi ve Roma-
toloji Bilim Dali polikliniginden takip edilmek iizere hastaneden ¢ikarildi.

Anahtar kelimeler: Erigkin Stili Hastalig1, mononiikleoz sendromu.

SUMMARY

Adult onset still's disease admitted with mononucleosts syndrome like symptoms. Fifty years
old male, admitted to our clinic with intermittant fever, macular rash, asymetric arthralgia and
sore throat. His symptoms was started five months ago with macular rash beginning from fore-
head and than spreading to whole body and sore throat. Soon arthralgia and intermittant fever
spiking in the evening were occured. He was treated with several antibiotics as upper respira-
tory tract infection but his symptoms were enhanced in time.

We found high fever, servical lymphadenopathy and percutable spleen. In blood smear, there
was an increased number of polymorphonuclear leukocytes and few atypic lymphocytes. His
serum ferritin level was high. Anti nuclear antibody, anti ds DNA, other auto antibodies and
viral serologic parameters were negative. With these data we diagnosed adult onset Still's di-
sease. With indomethacin, methyl prednisolone and low-dose oral methotrexate treatment his
symptoms were recovered. Gradual steroid dose reduction was planned and he was externali-
sed.

Key words: Adult onset Still's disease, mononucleosis syndrome.

Erigkin stili hastalig1, geng¢ yetigkinlerde or- dan 14 vaka ile ortaya konulmugtur ), Nadir
taya cikan yiiksek ates, artralji ve/veya artrit, bir hastaliktir ve genellikle 16-35 yaglar ara-
makiiler veya makiilopapiiler dokiintii, len- sinda ortaya ¢ikar. Her iki cinste esit siklikta
fadenopati ve hepatosplenomegali ile seyre- gorilir.

den bir hastaliktir ®), Juvenil Romatoid Art-
ritin akut sistemik baglangi¢lt formu ile ayni

klinik ve laboratuar o6zellikleri gosterir. VAKA TAKDIMI

1897'de Sir Frederic Stili erigkinlerde lenfa- 50 yasinda erkek hasta bogaz agrisi, eklem
denopati ile seyreden akut sistemik Romato- agrilari, yiiksek ates ve deri dokiintiisii sika-
id Artrit formunu tanimlamistir (4, Hastali- yetleri ile bagvurdu. 5 ay 6nce alnindan bas-
gin klinik tablosu 1971'de Bywaters tarafin- layarak tiim viicuduna yayilan, giin iginde
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aralikli olarak ortaya cikan ve devamli yer
degistiren, makiiler tarzda, kasintisiz ve agri-
s1z dokiintiisii olmus. Kisa siire sonra bogaz
agris1 sikayeti baglamis. Gittigi doktor tara-
findan iist solunum yolu infeksiyonu tanist
ile Azitromisin tedavisi baglanmis. Antibi-
yotik tedavisi ile sikayetlerinde gerileme ol-
mamis. Bagvurdugu doktorlarin Onerisi ile
cesitli antibiyotikler kullanmis fakat sikayet-
lerinde azalma olmamis. Bir siire sonra giin
ici tekrarlayici tarzda ortaya ¢ikan ve gecele-
ri 39.8°C'ye kadar yiikselen ateg ortaya cik-
mi1s. Servisimize basvurusundan kisa siire
once basglangicta boyundan ve omuzlardan
baslayan ve ardindan iist ve alt ekstremitele-
re yayilan eklem agrilar ortaya c¢ikmis.
Ozellikle dirsekler, el bilekleri ve dizlerde
siddetli agrilar1 olmus. Sol el 2. ve 3. par-
mak proksimal interfalangial eklemlerinde
hafif sis ortaya ¢ikmis. Bes yil 6nce infeksi-
y6z mononiikleoz tanist konuldugunu ve te-
davi gordiigiinii ifade etmekte. Fizik muaye-
nede yliksek ates, servikal lenfadenopati,
perkiisyon ile Traube alaninin kapali oldugu
ve omuz, dirsek, diz, el ve ayak bilegi ek-
lemlerinde hassasiyet saptandi. Laboratuar
incelemesinde 16kositoz (24000/mm?), ane-
mi (Hb 11 g/dl), trombositoz (635000/mm3)
ve ferritin yiiksekligi (>1500 ng/ml) bulun-
du. Periferik formiilde: polimorfoniikleer 16~
kosit %80, lenfosit %12, monosit %4 ve ¢o-
mak %4 bulundu. Eritrosit morfolojisi nor-
mokrom ve normositerdi. Cok sayida trom-
bosit gruplar1 goriildii. Erigkin tip Stili Has-
talig1 tanisi ile indometasin kapsiil, intrave-
noz yolla Metil Prednisolon 1 mg/kg/giin ve
oral yolla Metotreksat 15 mg/haftada bir kez
tedavisi baglandi. Tedavi ile kisa siirede si-
kayetlerinde azalma oldu. Tekrarlayici tarz-
daki ateg yiikselmesi kayboldu. Steroid teda-
visi oral forma gegilerek doz miktar1 azaltil-
di. Metotreksat dozu 10 mg/hafta diizeyleri-
ne diigiiriildii. Serolojik inceleme ile otoanti-
korlar ve viral yiizey antijenleri negatif bu-
lundu. Poliklinikten takip edilmek iizere ta-
burcu edildi.

TARTISMA

Stili Hastaligmun etiolojisi bilinmemektedir.
Klinik ve laboratuar bulgularinin akut infek-
siyon tablosu ile benzerlik gostermesi nede-
ni ile hastalik etiopatogenezinde birtakim vi-
ral ve bakteriyal mikroorganizmalarin varli-
gindan siiphelenilmis fakat yapilan calisma-
larda doku ve s1v1 kiiltiirlerinde gosterileme-
mistir (4, Hastalik patogenezinde T hiicre-
lerinin rolii oldugu diislintilmektedir.
CD4/CDS8 degerinin diistiigii ve lenf nodu
biopsilerinde parakortikal hiperplazi goriil-
miigtiir. T hiicre aktivitesindeki degisikligin
hangi faktér tarafindan tetiklendigi bilinme-
mektedir ., Elkon ve arkadaglar tarafindan
serumda dolasan immun kompleks artist
saptanmistir ), Insan l6kosit antijenleri
(HLA) incelemesi ile HLA DR35, HLA
DR2, HLA DR4 ve HLA DR7 artis1 bulun-
mugtur (10,13),

Erigkin tip Stili Hastalar1 hemen daima
39°C'yi asan, genellikle geceleri ortaya ¢i-
kan ve ara donemlerde normale donen yiik-
sek ateg ataklar1 ile bagvururlar. Yiiksek
ates ataklari ile hastalik triadim1 olusturan di-
ger klinik bulgular mukokiitanéz dokiintii ve

© artrit ve/veya artraljidir @,

Mukokiitanoz dokiintii makiiler veya makii-
lopapiiler tarzdadir. Genelde yiiksek ates
swrasinda ortaya c¢ikar ve hizla kaybolur.
Lezyonlar ¢ogunlukla kagintisizdir ve meka-
nik irritasyon, kagima veya sicak uygulama
ile daha belirgin hale gelirler. Dermografizm
gozlenir O,

Artralji daima mevcuttur. Vakalarin %95'in-
de artrit eglik eder. Biiyiik eklem tutulumu
daha belirgindir, siklikla el bilegi ekstansi-
yon kisithligina rastlanir. Eklem bulgulari
yiiksek ates ataklari ile birlikte goriilir,
omuz ve kal¢a eklemi gibi biiyiik eklemlerin
tutulmasi ileri hastalik aktivitesini gosterir.
Kronik artikiiler tutulum deformasyonlar ile
seyreder 8:10,12),
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Diger klinik bulgular arasinda myalji, lenfa-
denopati ), bogaz agrisi, hepatosplenome-
gali, karin agrisi, poliserozit bulunur. Servi-
kal lenfadenopati siktir. Birlikte bogaz agri1-
s1 ve hepatosplenomegali varliginda infeksi-
y6z mononiikleoz ile karigabilir. Akut batim
taklit edebilen siddetli karin agrilari olabilir.
Daha nadiren ciddi gogiis ve yan agrisi ile
kendini belli eden perikardit, plérezi ve
myokardit ortaya ¢ikabilir (8,10:4.6),

Cogunlukla kronik destriiktif artrit ile seyre-
den kronik persistan hastalik gozlenir. Uzun
siire tedavi ile remisyona sokulabilir. Bir
grup vakada monosiklik hastalik goriiliir, tek
siklus sonrasi kendiliginden diizelme olugur
ve bu hastalar uzun siireli remisyona girer-
ler. Diger bir grupta, sikluslarla seyreden ve
remisyon donemlerinin goriildigii intermi-
tant veya polisiklik hastalik saptanir 3:10.6),

Hastalarin tlimiinde eritrosit sedimentasyon
hizt (ESR) artmustir. Ataklar sirasinda ¢ogu
hastada 100 mm/saat degerini gegtigi gort-
lir. Tam kan saymmu tetkikinde lokositoz,
trombositoz ve anemi saptanir. Periferik for-
miilde belirgin polimorfoniikleer 16kosit arti-
st goriiliir. Bu bulgu ile infeksiydz mono-
niikleozdan ayrilir. Hastalarin 2/3'linde se-
rum alkalen fosfataz, transaminaz, laktat de-
hidrogenaz ve ferritin degerlerinde artis goz-
lenir. Serum Ig diizeylerinde artig olabilir.
Tedavi ile tiim parametreler gerilerken 16ko-
sitoz devam edebilir (8:10:4,6,12),

Ayirici tamda ilk sirada infeksiyz mono-
niikleoz yeralir. Epstein Barr virlis, Rubel-
la viriis, Parvovirus B19, Hepatit B viriis,
Sitomegaloviriis, "Human immunedefici-
ency Virus" (HIV) ve Koksaki viriis infek-
siyonlarina yonelik serolojik inceleme yapil-
malidir, Hastamizin gikayetleri 5 ay 6nce
bagladig1 halde Stili hastaliginin kardinal
bulgularindan biri olan eklem sikayetleri
servisimize bagvurusunun hemen 6ncesinde
ortaya ¢ikmustir. Baslangigtaki bulgular mo-
noniikleoz sendromunu diislindiirse de ek-
lem sikayetlerinin olmasi ve laboratuar bul-

gulan ile Stili Hastalig1 tanis1 konulmustur.
Ayirici taniya giren diger hastaliklar; infek-
siydz hastaliklar (subakut bakteriyal endo-
kardit, meningokoksemi, tiiberkiiloz, Lyme
hastalig1, sifiliz ve akut romatizmal ateg),
vaskiilitler (poliarteritis nodosa, trombotik
trombositopenik purpura, Takayasu arteriti
ve serum hastalig1), granulomat6z hastalik-
lar (sarkoidoz, idiyopatik granulomatéz he-
patit ve Crohn hastalig1), hematolojik malig-
niteler (16semi, lenfoma), ve konnektif doku
hastaliklar1 (Sistemik Lupus Eritematozus,
mikst bag dokusu hastaliklart) dir (144.6), Bu
yonde gerekli incelemeler yapilirken &nce-
likle viral serolojik tetkik ve otoantikor tayi-
ni yapilmalidir.

Radyolojik incelemede non spesifik bulgular
saptanir. Etraf yumugak dokuda inflamasyo-
na bagh sislik olurken kartilaj dokudaki ha-
sar nedeni ile eklem araligi mesafesinde da-
ralma en sik gozlenen bulgudur. Interkarpal
ve karpometakarpal eklemlerde ankiloz ve
fiizyon olusabilir. En sik el bilegi tutulur, ar-
dindan ayak bilegi ve daha nadiren diz, kal-
ca ve servikal vertebralar tutulabilir 2,

Doku biopsi incelemesi (cilt, lenf nodu ve
karaciger) ile mononiikleer hiicre infiltrasyo-
nu saptanabilir, graniilomatdz hastaliklarin
ayirict tanisinda kullanilabilir.

Hastamizin anamnezi ve klinik bulgulari
baslangicta infeksiyz mononiikleoz tablo-
suna benzese de laboratuar incelemelerde
cevre kaninda notrofil artisinin saptanmast,
atipik lenfositlerin ¢ok nadir olusu ve serolo-
jik incelemede aktif viral infeksiyon ile
uyumlu bulgu olmayigt bu klinik tablodan
uzaklagtirmigtir. Otoantikorlarm negatif olu-
su nedeni ile konnektif doku hastalig1 diisii-
niilmemigtir. Hastaligin baslangi¢ sekli ve
seyri goz Oniine alindiginda vaskiilit tanisi
geri planda kalmistir. Bunun en 6nemli se-
bebi vaskiilit tiplerine 6zgii klinik ve labora-
tuar bulgularinin (hemoptizi, iki kol arasinda
tansiyon farki, periferik nabiz yoklugu, bag
agrisi, gorme kusurlari, mikroskopik hema-
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tiiri, proteiniiri, atesin siirekli yiiksek karak-
terde olusu, hastamizda varolanin aksine si-
kayetlerin giin i¢inde ortaya ¢ikan ataklardan
ziyade devamli karakterde olusu) bulunma-
yisidir. Radyolojik incelemede tarsometatar-
sal eklem araliklarinda artrit lehine yorumla-
nabilecek darliklar goriilmiistiir, Tiim bu
bulgularla erigkin tip Stili Hastalig1 tanisi
konulmustur. Ayirict taniya yonelik olarak
doku biopsisi yapilmasina gerek duyulma-
mistir.

Akut alevenme déneminde nonsteroid anti-
inflamatuar ilaglar ve sistemik kortikostero-
idler (0.5-1 mg/kg/giin prednisolon) kulla-
nmilmaktadir. Kronik dénemde diisiik doz sis-
temik kortikosteroid tedavisi kullanilir (5-
20 mg/giin) &.13),

Ikinci grup ilaglar arasinda Azatiopurin, Me-
totreksat, Hidroksiklorokin, Salazoprin, D-
penisilamin ve intramuskiiler altin tedavisi
bulunur. Inat¢1 poliartritlerde bu grup ilaglar
ilk gruba ek olarak kullanilir (108.6,1),

Hastamiza aktif dénemde intravendz yolla
metil prednisolon 60 mg/giin, haftada bir
giin 15 mg Metotreksat ve Indometasin teda-
visi verildi. Kisa siire i¢inde gikayetleri geri-
ledi ve laboratuar parametrelerde diisme sap-
tandi. Aktivasyon dénemi ardindan steroid
tedavisi oral formda 32 mg/giin dozunda de-
vam edildi ve Metotreksat dozu da haftada
bir 10 mg degerine diigiiriildii.

Erigkin tip Stili Hastali§1 nadir goriilen siste-
mik bir hastalik olmakla birlikte erken teda-

vi edilmediginde ciddi morbidite olusturabi-
lecek bir hastaliktir. Yiiksek ates, dokiintii
ve eklem agris1 mevcut olan her hastada akla
gelmelidir. Bu vaka sunumunda oldugu gibi
daha ge¢ yaglarda da ortaya ¢ikabilir.
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