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Eriskin Still Hastahgi (1)

Epidemiyoloji, Etyopatogenez, Klinik Manifestasyonlar

Ahmet Giil

Eriskin Still Hastah (ESH), juvenil romatoid artritin
(JRA) nkut sistemik baslangich formu ile aym klinik ve la-
boratuvar dzeliklerini gosteren- ve en sik 3 ile 4. dekad ol-
mak ilzere, onalti yasindan bilyiklerde goérilen hastahk tab-
losu igin kullamlan bir tammdar,

Patognomonik bir klinik ve laboratuvar bulgusu yokiur.
Fakat, hektik intermittan ateg, tipik romatoid rag, artralji/
artrit, boffaz agnsi, lenfadenopati, hepatomegali, splenome-
gali, perikardit, plérit, yiiksek eritrosit sedimantasyon hizy,
nétrofilik 18kositoz, serumda romatoid faktsr (RF) ve anti-
niikleer antikor (ANA) bulunmamuasi, karpel eklemlerde anki-
loz, gok yiiksek ferritin ditzeyl gibi bulgularn toplam belir-
li bir hastahk tablosunu tammlamaktadir,

G.F. Still ¢ocukluk ¢afindaki kronik poliartritleri tamm-
ladifn 1987 tarihli yazisinda, Franmiz hekimlerin, erigkinler-
de lenfadenopati ile birlikte seyreden akut sistemik romatoid
artrit formu tarif ettiklerini bildirmistir {1). Short ve arkoslas-
lari, "Rheumatoid arthritis (1957)" kitaplarinda JRA'in eris-
kin seklinin olabilecegi ihtimalinden sézediyorlarsa da, ilk
defa 1971 yilinda Bywaters, erigkinlerde gocuktaki Still has-
tahifmin gok benzeri klinik tablo gosteren 14 vakayr "Erig-
kinde Still hastalift" ad: ile yaymbamistir (2).

Wissler'in 1944 yihnda "subsepsis hyperergica” ve Fan-
coninin 1946 yilinda "subsepsis allergica” ismini verdigi
Wissler veys Wissler-Fanconi sendromu adiyla amilan, ateg
deri belirtileri, l&kositoz ve baz1 vakalarda artraljilerle seyre-
den klinik tablonun da, Still hasteliga ile aym tablo oldugu,
vakalanm i¢inde az sayida da olsm, erigkin baslangicli hasta-
larin bulundugu gorilmiselr (2,3).

Vakalanin yaklagik beste birinde gocukluk ¢agimda benzer
epizod bulundugu igin, "Eriskin baglangicli Still hastalifi"
yerine ESH tanmmmin daha uygun olacagi sdylenmistir (4).

Sdll hastahif: tanumi, ABD ve dier pek cok lkede,
JRA'in akut sistemik formu igin kullamlmaktadir (5,6). QOysa
ozellikle Ingiltere'de eponimik tamm skut sistemik, poliarti-
kiiler ve posiartikitler formlarmn biittinG icin, juveni] kronik
artrit yerine kullamilmaktadir (2). '

Epidemiyoloji
Yayxnlﬁnm1§ vakalar toplu olurak gozden gecirildiginde,

toplam vaka . sayis1 ¢ok clmamakla birlikte, gelismemis fil-
keler harig, ditnyanin her yerinden ESH bildirildifi, Gzet bir

cografi. degalimin gézlenmedifi, eldeki verilerin rasyal defer-.

lendirme igin yeterli olmadif: gérilmektedir. Erkek kadmn
oram birbirine egit veya kadinlar lehine cok az artmistir (7).

Vakalarin yaklagik dortte iigiinde, hastalik 16-353 yaslan
arasinda baglamakeacir (4,7). Yetmis yas gibi olduokea geg
baglangiclar da bildiritmistir (8). ESH olarak bildirilen vaka-
larm begte birinde gocukluk cagmda benzéer epizod gorildiifi,
ancak diger vakalarin gergek eriskin baslangich hastalar ol-
dufu anlasilmug ve ortalama baslangic yas1 29.9 £ 124 bu-
lunmugtur.

istanbul Tip Fakiiltesi, I¢ Hostahklan Anabilim Dal, Capa-lIstunbul

Etyopatogenez

ESH'mun etyopatogenezi, JRA'te oldufu gibi, bilinme-
mektedir. Klinik marifestasyon ve laboratuvar bulgularnimn
infeksiyon hastaliklarina benzemesi, akil hastalik swasinda
kazamikeik, kabukulak ve coxsackie viruslanna, Mycoplas-
ma presmoniae, Brucella abortus ve Yersinia enterocoliti-
ca'ya kargt spesifik amikor titrelerinde artiglarin saptanmasi,
bez1 yazarlann infeksiyon ajanlanine patogenezde suglamala-
mma yol acmustr (7,%,10). Fakat anlaml olarak doku ve si-
vilardan kiltiirleri yamlamarms ve cok saywla hastada ortak
bir patojen suglanamarmigtir. Bir hastada, hastaligin akuif do-
teminde, viral bir hastahfin gdstergesi olabilecek lenfosi-
totoksik antikorlar pelistigi gosterilmigtir (11).

PP antijeni ile yapilan deri testlerinde yiiksek oranda
negatif sonuc alinmas, CD4/CD8 T lenfosit subgrup oramn-
da azalma gibi hilcresel bafisikhikta bozulma bulgularimn
saptanmis olmasi, bazi mikroorganizmalara kargt duyarhili-
fin arimasi ve farkll mikroorganizmalann tetikledifi ortak
olaylarin patogenczde rol oynamasi seklinde yorumlarz yol
agabilir (7,12). Len[ gangliyonu biyopsilerinde parakortikal
hiperplazi paterninin bulunmas: dolayl olarak dua olsa, pato-
genezde T hilerelerinin rolil oldufunu géstermekiedir (13).

Hastalarm bir lisminda dolasan immun komplekslerin
(IX) varligs ve dalak fonksiyonlannda azalma, deri biyopsi-
lerinde !K vaskiilitlerinde goérilen bulgulara benzer degi-

" sikliklerin ssplanmasi, bazi yezarlann patogenezde 1K hasta-

hgtmn suclu olabilecegini dilsiinmesine yol agmgur. Bugiin
i¢in, serum ve sinaviyal swvida az miktarda saptanan 1K'lerin
dofrudan patogenezle mi alikali oldugu, sckonder olarak m
geligtigi bilinmemektedir (7.15).

Genetik faktérlerin patogenezdeki yerini arsstirmak ama-
ciyla hastalarin bir kisminda HLA antijenleri incelenmis ve
birbirleri ile celisen sonuclar bildirilmigtir, Farkli yazarlar
tarafindan ESH'da, HLA B14, Bw33, Cw4, DR4 ve DR7 anti-
jenlerinin, kontrol gruplarina orania artrmy sikbikia bulundu.
gu yayinlanmigur (4,14,15,16,17). HLA bélgesinin etkisi-
nin sistemik bulgulardan ziyade, eklem tatulmas: dizerinde da-
ha belirgin oldugu gozlenmiy, fukat prognostik dnem tegi-
yan gok lkuvvelli bir iliski gosterilememigtir (16). JRA'in
gkut sistemik formu, en szindan HLA tipleri bakimndan ol-
dukca heterojen bir hastaltk grubudur ve bu heterojen yap,
cocuk ve eriskin baglangicl: hastalar arasinda farkhiliklar ge-
klinde de kendini gostermektedir (17). Ayrica, ESH olan bir
hastarun es yumurta ikizi kardesinde, 8 yil igerisinde hig bir
hastalik belirtisinin gelismemesi, hastalifm ortaya ¢ikma-
sinda genetik fakttrler kadar gevrenin de &nemli rolil oldugu-
nu vurgulamaktadur (18).

Gebelikie veyz hemen sonrasmda hastaligm ilk kez orta-
ya ¢ikabilmesi veya nitkslerin gorilmesi, hormenal faktorle-
rin de, palogenezde roliiniin olabilecefini dilgindiirtmektedir.

Klinik Manifestasyonlar

Patognomonik bir bulgusunun oclmamasmna kargin, labo-
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4 ™ duklarinda ertalannda haflil bir solukluk olabilirse de, higbir
Tablo 1. Erigkin Still Hastahgmm zaman critema marginatumda ofdufu gibi kenarlan dizenli ve
Klinik Manifestasyonlar: (7) cap1 bilyiik degildir (2).
Ras baglangicta yaygin iken, daha sonra siklhikla belirli
Kadin hastalar % 52 alanlara smrrlamr, En sik gévdede ve cksiremitelerin proksi-
Gocukluk gaginda benzer epizod {15 yas) % 19 mal kismmda, daha seyrek olarak boyunda, yiizde, avug igi
18-35 yag arasinda baglangig % 76 ve ayak tabanmda goriilebilir (25).
Artralfi % 99 Romatoid ragin bu hastahk icin karakieristik oldufu sty-
- Tipik rag oL 88 lenmigse de (25), osteokondritli bir ¢ocukla dofumundan iti-
Artrit %% 04 buren, aynea ilseratif kolili bir kadinda ve krenik drtikerli
Ateg (» 39°C) o, 05 hastalarda da gériilebilmistir (2).
Kilo kaybi {» % 10) %23 Son major bulguyu artralji ve artrit olugturur. Bir vaka
Bogaz agnsi % 58 hari¢ billin hastalarda areralji gdelenmigtir (2,7). Sikhkla
Lenfadenopati % B0 ategin yilkseldigi donemde alevlenme g8sterir. Artrit ise va-
Splenomegali o 52 kelarin % 94'iinde saptanmugtir (7). Eklem bulgulant hasiah-
Hepatomegali % 40 fin basluingic déneminde bulunmayabilir ve taniyr giiglesti-
Plgrit % 24 rebilir. Mono, oligo veya poliartikiiler baglangic ve scyir
Pnémoni % 13 goriilebilir, dalgalanmalar olabilir. Baslangicte romatizmal
Perikardit o 28 atesi dilsindiirecek sekilde gezici olabilirse de, zamanla fikse
Karin agnis % 13 olur ve simetrik karakter kazamr. Bitytik eklemler el ve
Deformasyen yapic artrit % 31 ayngin kilctik cklemlerine orunta daha sik tutulur. El bilegi
Babrek tutulmas) % 11 ekstansiyonunun kisitlanmas: en sik rastlanan klinik bulgu-
~ _— dur (15). Interkarpal, karpametakarpal eklemlerde destritksi-

ratuvar dzellikleri ile birlikie Klinik bulgularin karakteristik
bir tablo olugturmalari, klinik manifestasyonlanin detayl:
olarak incelenmesini gerekli kilmaktadir (4). Klinik bulgular
baslangic vasi harig, akut sistemik baslangichi JRA ile bii-
yik bir benzerlik gésterir (2,21,22,23). Klasik Stil]l hastah-
g1 triadimi, yiiksek ales, romatoid rag ve artrit olugturur,

Ates "quotidian” veya “double-quotidian” karaklerdedir
(24) Yitksek ates giinde en az bir kere normal seviyeye in-
mektedir, Intermittan hektik karakierdedir, sabahlar: apiretik
olan hastalarda, 8fleden sonra geg vakitlerde veya aksamin
crken saatlerinde en stk olmak iizere giiniin herhangi bir za-
mannda, vileut 1s1st % 95 vakada 39°C veya lizerine gikmak-
tadir. (7). Aym giin hiperpircksi ve subnormal temperatiir ola-
bildiginden, ditirnal fark 5°C'yi bulabilmektedir (5). Yilksck
atog artrite Sncitlitk edebilmekte ve tedavi edilmedifii takdirde
haftalarca, aylarca, hatta yillarca siirebilmektedir (ortzlama
21 halta). Atese eslik eden tagikardinin, spiretik dénemde de,
myokardit veya konjestif kalb yetmezlifii olmaksizin devam
edebilecegi bildirilmistir (3).

Major bulgularindan bir digeri olan ras, gocuklarda porii-
lenden hic¢ bir farkhlik gdstermez (25). Hecmeler halinde ba-
tip gikan, penellikle pembe renkli (selmon pink), boylan
birkag mm ile cm - arasinda defisen makiiler dékiintillerdir.
Makiili cevreleyen deriden arterioler kanin deviasyonu sonu-
cu, siklikla perimakitler solukluk bulunur (2). Eritema margi-
natumda oldugu gibi yayilmaezlar ve geee kaybolup ertesi giin
baskae bir yerde yeniden belirirler. Atesle beraber, genellikle
ategin pik yapug: aksamilstii saallerinde ortaya cikarlar, dik-
katle sranwrsa sabah da birkac tane bulunabilir (3). Eripsi-
yonlarin yeri giinden giine farklihk gésterir ve giin igerisinde
eritemin derecesi de oldukga degiskendir. Soluk lezyonlar ma-
saj yaparak, kastyarsk, sicak uygulayarak, hatta psikolojik
stres ile belirgin hale gelebilir (26), fakat bu makiiller bas-
makla solar. Kasinmig veya hafif travmaya maruz kalmis yer-
lerde, hatta elbiselerin kat yerlerinin yapuf basmng ile ras
olusur. Hekimin eliyle yapuii lineer izlerden birkag saat
sonra izomorfik yemt (Koebner fenomeni veys dermatogra-
fizm ile rag porillitr (7,18,22,25,27). Seyrek olarak deriden
hafif kabarik, makiilopapiiler ve konfluan olabilir. Nadiren,
% 5 vakada kagintili, genellikle kasmtisizdir (28). Bilyiik ol-

yon ve perikapite lipte ossdz ankiloz geliymesi oldukca ka-
rakteristiktir (7,15,29,30). Interfalangeal eklemlerde, 1arsal
eklemierde, servikal vertebra apofizer eklemleri ve korpusla-
nda ankiloz gériilebilir (2,15,31). Cocuklards oldufu gibi,
distal interfalangeal eklemler sclektif olarak tutulabilir ve
lezyonlar Heberden nodillerine benzer (15). Eriskin romatoid
artritin aksine, metakarpofalangeal eklemlerin tutulmadif
bildirilmistir (13). Omuz ve kalca gibi kék eklemlerin wl-
mas1 genellikle afir seyirli vakalarda olmakta ve kot prog-
nostik defer tasimakiadir (17). Sakroiliak eklemlerin tutul-
mas1 ve yer yer skleroz gorillebilirse de, hicbir zaman spon-
dilitis ankilopoetika'da olduggu gibi bilaieral sakroiliit goriil-
mez (2).

ESH niikslerle scyretme egilimindedir. Eklem bulgulan,
sistemik bulgularls beraber goriiliip, hasialik remisyona so-
kuldugunda devam ctmeyebilir ve hasta tek atakten sonra
(monosiklik sistemik) veyn benzer ataklar arasinda (polisik-
lik sistemik} semptomsuz olabilir. Hastalarin bir kismmnda
ise, sistemik bulgular sadece basglangicta veya nilksler se-

Palisiklik Sislemil

A Monosiklik Sislarmik a

Kronik Anikiiter
Paollsikiik Ststamik

Kronik Anbdler
Monosiklik Sistami

Hastalgm $iddoy

sare Sistamik Aklivit
[ Exdom TutulumuAkiivilosi

Sekil 1. Erigkin Stil Hastahginin Major Sistemik ve Arti-
kitler Tutulum Paternler (30) '
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klinde iki veya daha fazla kez girilmekle beraber, cklem tu-
tulmas:1 kronik olarak devam eder (kronik artikiller monosik-
lik sistemik ve kronik antikiler polisiklik sistemik patem)
(30). Kronik artikiiler rutulmas: olanlarda gorillmek {izere,
hastalarm yaklagik figte birinde delormasyon yapici aririt ge-
lisir (7).

Hastalann ¢ofunda ayrica kas tutulmas: da vurdir ve be-
zan eklem agrslarindan daha [azla olabilen miyalji gérilebi-
lir. Bes hastada elekiromiyogramda anormal bulgular ve yiik-
sck kas enzim seviyeleri ile seyreden kas tutulmas: (7), bir
hastada da eslik eden polimiyozit ve rabdomiyoliz bildiril-
mistir (32). Bir hastada, biseps kas: ilzerinde bursite bagh,
eklemle iligkisiz bisiptal siskinlik tammlanmistr (33).

Bojaz agnis1 hastalarin yansindan gofunda, genellikle
baglangicta saptanan, fakal bazi vakalurda skue atak boyunca
devam edebilen 6nem!i bir semptomdur, Difer romatizmal
lhastaliklarda seyrek gériildiginden tanida deferlidir, Defalar-
ca alman kiltiirlerde ctken bir patojen retilmemistir ve has-
taliin bir belirtisi olarak kabul edilmigtir. Hastahk 6nce-
sinde degil, akut atak ile birlikle olmas: ve kiiltirlerin, ASO
titresinin normal bulunmasit romatizmal atesten ayinmda
dénemlidir (4,7,21).

Viicut afarhimn %% 10'undan fazlasinm kaybi, lenlade-
nopati ve hepatomegali vakalann 1/3 ile 1/2'sinde bulunur
(7). Kardiopulmener bulgular ve karm afins: daha seyrek bul-
gulardir. Periten inflamesyonuna, mezenter lenl bezlerinin
akut olarak bilylimesine veya barsaklann fonksiyonel obs-
tritksiyonuns bagli oldufiu disiinilen karm agnlan, bazan ya-
lanct akwt batm tablosu ile cksploratris Iaparotomilers yol
acabilir (4,7).

En sik rastlanan kardiyak bulgu perikardittir. Cok erken
ortaya ¢ikabilir, konstriksiyona gidebilir. Ug vakada peri-
kard tamponadi bildirilmistir. Miyokardit ve endokardit de,
daha seyrek olmakln beraber gérillebilir (7,34,35,36).

Inflammatuvar karakterde ve genellikle perikardit ile bir-
likte olan pléritler gorillebilir. Akcifer tutulmas: genellikle
gecici ve hafiftir ama baza hastalarda persistan, progressil
restriktif skeiger hastalify bildirilmistir. Aynca eriskinin si-
kmul solunum sendromu ve trakcostomi gercktiren solunum
yetmezlifi gelisen hastalar yaymlanmigar (7,37.38).

Babrek lutulmasi, merkezi sinir sistemi taiulmasy gibi
nadirdir. Interstisyel nefrit, subakul glomeriilit, IgA nelrid,
glomerillonefrit gibi bsbrek bozukluklan bildirilmistir. Az
sayida vakadn diyaliz gerekliren kronik bibrek yetmezligi
gelismistir, Amiloidoz geligimi de, sekonder olarak bobrek
lezyonlanna yol acabilmektedir (7).

Norolejik tutulmalar, lenfesitik meningoenselalopati,
beyin kékil kanamasi, status epileptikus, piramidal sendrom,
kafa cifti parczi/paralizileri, pstidotiimér orbita geklinde ola-
bilmektedir (7).

Vakalarin kiigiik bir kisminda, ategli dénemde sac ve vil-
cot killarinda dékillmeler bildirilmistir (7,22).

Keratokonjunktivit sikka saptanan sekiz hastanm ikisine
Sjsgren sendromu, birine irit, birine de panoftalmit tanilan
konmugtur. Bir hastada, superior oblik kasm tenosinovitine
bagl (Brown sendromu) agnl oftalmopleji geligtigi bildiril-
migtir (39). Dissemine intravaskiler koagiilasyon, Coombs
negatif ve pozitif hemolitik anemi ve pansitopeniler,
amiloidoz ve Takayasu arteriti hastahfin seyrek gériilen
komplikasyonlar: olarak yaymlanmigur (7.40).

Cocuklarda oldugu gibi, erigkin Still hastalaninda da ro-
matoid nodiil saptanmadigm belirtmek gerekir (5,41)
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