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Hemofagositik sendromun eslik ettigi eriskin Still hastalig:

Hemophagocytic syndrome associated with adult Still’s disease
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Ozet

Eriskin Still hastaligi (ESH) etiyoloji ve patogenezi bilinmeyen akut
baslangicli sistemik inflamatuvar bir hastaliktir. Atesle beraber cilt,
kas-iskelet sistemi, nadiren kardiyopulmoner ve retiktloendotelyal
sistem tutulumu 6n plandadir. ESH &zellikle bircok kronik hastalik
ile birlikte prezente olabilir. Burada ESH tanisi konularak tedavisi
baslanan ve kortikosteroid dozu komplikasyonlari nedeniyle hizli
azaltilirken takiplerinde nétropeni saptanmasi nedeniyle ileri tet-
kikler sonucu hemofagositik sendromun eslik ettigi ESH tanisi ko-
nulan 35 yasinda kadin olguyu sunmayr amacladik.

Anahtar sozciikler: Eriskin Still hastaligi, hemofagositik sendrom,
nétropeni

Eriskin Sdll hastaligi (ESH) akut baglangich sistemik
inflamatuvar bir hastalik olmakla birlikte etiyoloji ve pato-
genezi tam olarak bilinmemektedir.” Nedeni bilinmeyen
ategin sebepleri arasinda kollajen doku hastaliklar1 %23
oraninda gorilmektedir. Kollajen doku hastaliklarindan
da ESH en sik sebebi bilinmeyen ates (NBA) etkeni olarak
sorumludur.” Bircok sistemi etkileyen multisistemik bir
hastaliktir ve bagta NBA’lar olmak tizere, diger hastaliklar
dislandiktan sonra tanisi konulabilmektedir. Hemofagosi-
tik sendrom (HFS) ise, yiiksek ates, sitopeni, hepatosple-
nomegali, hiperferritinemi, koagiilopati ve kemik iligi ya
da retikiilloendoteliyal sistemde hemofagositoz ile karakte-

Summary

Adult Still's disease of unknown etiology and pathogenesis is an acute
onset of systemic inflammatory disease. Fever, skin rash, musculoskele-
tal, reticuloendothelial, and rarely, cardiopulmonary involvement, are
predominantly observed. Adult Still's disease generally presents with
multiple chronic diseases. We aimed to present a 35-year-old woman,
diagnosed with Adult Still's disease and started corticosteroids therapy.
While quickly decreasing corticosteroids dosage due to complications,
neutropenia was revealed in the follow-up. Further tests were done to
determine the cause of neutropenia. The patient was defined as hav-
ing Adult Still's disease accompanied by hemophagocytic syndrome.

Keywords: Adult Still's disease, hemophagocytic syndrome, neu-
tropenia

rize klinik bir tablodur.” HFS ¢ok nadir olarak ESH’e es-
lik etmekle birlikte fatal seyredebilmektedir. Bu olgu su-
numunda ESH tanis1 konularak tedavisi baglanan ve korti-
kosteroid dozu komplikasyonlar1 nedeniyle hizli azalulir-
ken takiplerinde nétropeni saptanmast nedeniyle ileri tet-
kikler sonucu histopatolojik olarak HEFS’nin eslik ettigi
ESH tanisi konulan 35 yaginda kadin olguyu sunmayi
amacladik.

Olgu Sunumu

Otuz bes yaginda kadin hasta iki aydir devam eden ek-
lem agrisi, 6zellikle aksam yiikselen ates, ciltte dokunti,
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halsizlik, bogaz agrisi sikayetleriyle romatoloji poliklinigine
bagvurdu. Ozgecmis ve soygecmisinde ozellik yoktu. Fizik
muayenesinde ates: 39.3 °C ve tiim viicutta yaygin makiiler
eritem (Sekil 1 ve 2) diginda bir 6zellik saptanmadi. Labo-
ratuvar incelemesinde; Hb: 12 g/dl, 16kosit: 7.88 K/uL,
trombosit: 299 K/ul,, notrofil: 5.1 K/ul, lenfosit: 1.54
K/uL, eritrosit sedimentasyon hizi: 66 mm/saat, C-reaktif
protein: 38 mg/dl, prokalsitonin: 0.05, tire: 17 mg/dl, kre-
atinin: 0.75 mg/dl, direkt Coombs: negatif, indirekt Co-
ombs: negatif, Brucella (rosebengal): negatif, Wright: ne-
gatif, anti-niikleer antikor (ANA): 1/1000 graniiler, roma-
toid faktor negatif, anti-fosfolipid antikor negatif idi. Ali-
nan bogaz, kan ve idrar kiiltiirlerinde, Tbe PCR ve kiiltiir-
lerinde ates odagi agisindan bir 6zellik saptanmadi. Boyun
ve batn, toraks bilgisayarli tomografisinde malignite di-
sindiirecek bulguya rastlanmadi. Enfeksiy6z nedenler ve
malignite diglandiktan sonra ANA pozitifligi, cilt dokiinti-
leri olmasi nedeniyle kollajen doku hastaliklar1 6n tanilari-
muzin arasindaydi. Yapilan PAAC gr’de plevral efiizyon ve
infektf endokardit 6n tansiyla istenen transtorasik ekokar-
diyograminda vejetasyon, plevral efiizyon saptanmadi.
ANA vyiiksek titrede pozitifligi ve artrit diginda sistemik lu-
pus eritematozus tamsii destekleyecek bagka bulgusu ol-
mamast nedeniyle ANA testi daha giivenilir bir merkezde
tekrar caligildi ve negatif olarak degerlendirildi. Yamaguchi
kriterlerine gore;” hastanin sabit eritemi ve ates yiiksekligi-
nin karakteri ile iki major kriteri, bogaz agrisi, lenfadenopa-
ti, romatoid faktor ve ANA negatifligi ile minor tg kriteri
kargilayarak ve enfeksiyon ve malignite ekarte edilerek has-
taya erigkin Still hastalig1 tanisi kondu ve tedavisi diizenlen-
di. 1 mg/kg metilprednizolon tedavisine baglandi. Tedavi-
nin 2. haftasindan sonra agizda mantar enfeksiyonu ve yiiz-
de belirgin cushingoid gériinim olmast tizerine dig mer-
kezde steroid dozu hizli bir sekilde azaltldiktan sonra tek-
rar ates yiiksekligi olan hasta tarafimiza bagvurdu. 2 kez ya-
pilan hemograminda lokosit: 0.217 K/uL, trombosit: 272
K/uL, notrofil: 0.003 K/ul, lenfosit: 0.178 K/uLL bulunma-

st tizerine Hematoloji Bolumi ile gortsiilerek periferik
yaymasi ve kemik iligi biyopsisi yapildi. Hematoloji servisi-
ne yatis1 yapilarak takiplerine devam edildi. Ferritin: 5200,
AST: 17 U/L ALT: 19 U/L fibrinojen: 403.19, trigliserid:
136 idi. Periferik yaymada makrofajlar tarafindan fagosite
edilmis eritrositler tespit edildi. Kemik iligi biyopsisi ile de
bu bulgular dogrulandi. Ates yiiksekligi 38.5 °C’nin tizerin-
de idi ve kemik iligi biyopsisinde hemofagositik hiicreler
gortilen, ferritin diizeyi 500 tizerinde olan ve l6kosit: 0.217,
Hb:11, nétrofil: 0.003 olarak seyreden hasta ESHye eslik
eden HFS olarak degerlendirildi. Takiplerinde 39 oC’ye
yiikselen atesi olan hasta nétropenik ates olarak kabul edi-
lip, antibiyotik tedavisi baglandi. 5 giin boyunca 1 g metip-
rednizolonpulse tedavi sonrast hastanin l6kosit: 17.09
K/ul, trombosit: 311 /ull, notrofil: 14.2 K/uL, lenfosit:
2.03 K/Ul olarak saptandi. 1 mg/kg/gtin prednol ve siklos-
porin 2.5 mg/kg/giin tedavisi baglandi. Takiplerinde atesi
ve notropenisi olmayan hasta poliklinik kontrollerine de-
vam edilmek tizere taburcu edildi.

Tartisma

ESH vyiiksek ates, gecici deri dokiintiist, artrit ve bir-
cok organ tutulumuyla karakterize, nadir goriilen siste-
mik inflamatuvar bir hastalikuir. Hastalarin %70’inde ilk
semptom genellikle bogaz agrist olup hastaligin aktivite-
si ile korelasyon gostermektedir. Bu hastalarda antibiyo-
tige cevap vermeyen ve giinlerce devam eden non-eksii-
datif farenjit gorilebilir. Bizim vakamizda da prezentas-
yon bu sekilde olup uzun siire antibiyotik kullanimina ce-
vap vermeyen bogaz agrist mevcuttu. Bogaz kiltiirlerin-
de tireme olmadi. Hastalikta ates aniden baglar, hizla 39
°C’ye kadar yiikselir. Giin icerisinde seyri degisebilen
ates stklikla aksamlar1 goriiliir. Bizim vakamizda da hasta
ates ve bogaz agrist yakinmalari ile bagvurdu. ESH, HES,
fulminan hepatit, perikardit ve nefropati gibi ¢esitli klinik
formlarla da karsgimiza c¢ikabilir vakamizda bu durum

sekil 1.

Ust ekstremite ve gévdede yaygin makilopapiler dékiintler.
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HFS eslik etmesi seklinde goriildii.” Hastamiza 1992
Yamaguchi kriterlerine gére ESH tanis1 konuldu. ESH
daha ¢ok klinik bir tanidir, laboratuvar bulgular1 tanida
ikinci plandadir. Bywaters tarafindan tanimlandigindan
beri ESH tedavisinde yiiksek doz asetilsalsilik asit ve
NSAII tedavisi kullanilmaktadir. Hastalarin %20’si bu
tedaviye yanit verirken, %80 hastada hem artritin hem de
sistemik 6zelliklerin kontroliinde modifiye anti-romatiz-
mal ilaglar (DMARD) ile kombine veya tek bagina agre-
sifsteroid tedavisi gerekmektedir.” Genellikle prednizo-
lon dozu 0.5-1.0 mg/kg/ gindiir. Bizde hastamiza taniy-
la birlikte 1 mg/ kg/giin dozunda olacak sekilde steroid
tedavisi bagladik. Baglangicta klinik yanit aldigimiz hasta-
da steroidin ¢esitli komplikasyonlar1 nedeniyle doz azal-
tum1 yapilmastyla tekrar yiiksek ates bagladi. Tetkiklerin-
de noétropeni saptanan hastamizda ESH’ye nadiren eglik
eden bir sendrom olan HFS tespit edildi. Otoimmiin
hastaliklarda goriilen HFS genellikle altta yatan hastali-
gin alevlenmesi veya hastalik aktivitesi ile iliskilendiril-
migtir.” HFS, ESH’nin nadir bir komplikasyonudur ve
insidans % 10’lardadir. Mortalite ise %20-30 oraninda
bildirilmigtir.” HFS’nin tedavisinde, yiiksek doz korti-
kosteroidler ve intravenoz pulse kortikosteroidler 6neril-
mektedir. Steroidlerin yetersiz kaldig1 olgularda siklos-
porin ve intravendz immunoglobulin etkindir. Yine ste-
roide direncli olgularda, IL-1 reseptor antagonisti (ana-
kinra) ve IL-6 reseptor blokerlerinin (tosilizumab) de et-
kili oldugu bilinmektedir."” Biz de hastamiza 1 mg/kg/
giin prednizolon, 2 mg/kg/giin siklosporin baslayarak
hastalik aktivitesini kontrol altina aldik.

Sonug olarak, ESH’nin seyri sirasinda gelisebilen akut
ates, lenfadenopati, pansitopeni, serumda ¢ok yiiksek fer-
ritin duizeyleriyle birlikte, histolojik olarak kemik iliginde
histiyositler tarafindan hemofagositozun (fagosite edil-
mis kan elemanlarr) izlendigi nadir fakat fatal bir komp-
likasyon olan hemofagositik sendrom akilda tutulmalidir.
Biz bu yazida; ESH’nin klasik klinik bulgularinin aksine
ates yiiksekligi ile eszamanli olmayan siirekli sabit erite-

min eslik ettigi vakay1 ve yiiksek titrede ANA pozitifligi-
nin tani agamasinda kargasa yaratmasindan dolay: klinik
tam desteklemiyorsa mutlaka tekrarimin istenilmesi gere-
ginin 6nemini vurgulamaya calistik. Kortikosteroide ait
yan etkilerin ciddiyeti kar-zarar iligkisi ile iyi degerlendi-
rilerek steroid azaltulmast oldukea yavas yapilmalidir ¢iin-
ki bizim vakamizda hizli kortikosteroid azaltumi hem
hastaligin tekrar alevlenmesine hem de fatal seyredebilen
bir komplikasyonla sonu¢lanmasina neden oldu.
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