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Özet

Eriflkin Still hastal›¤› (ESH) etiyoloji ve patogenezi bilinmeyen akut
bafllang›çl› sistemik inflamatuvar bir hastal›kt›r. Ateflle beraber
cilt, kas-iskelet sistemi, nadiren kardiyopulmoner ve retiküloendo-
telyal sistem bulgular› ön plandad›r. Böbrek tutulumu ise çok na-
dirdir. Burada makroskopik hematürinin yan› s›ra ESH’n›n klasik
bulgular›yla baflvuran ve histopatolojik olarak IgA nefropatisi ta-
n›s› konulan bir olgu sunulmufltur. Yirmi dört yafl›nda erkek has-
ta iki ayd›r devam eden eklem a¤r›s›, atefl, idrar renginde koyu-
laflma ve döküntü flikayetleriyle baflvurdu. 39.3 oC atefli, taflikar-
disi olan hastan›n fizik muayenesinde tüm vücutta yayg›n makü-
lopapüler döküntü ve artrit d›fl›nda bir özellik yoktu. Makrosko-
pik hematürisi olan hastan›n laboratuar incelemelerinde nötrofil
hakimiyetli lökositoz, yükselmifl eritrosit sedimantasyon h›z›, CRP
ve ferritin (>2000 ng/ml) düzeyleri saptand›. ANCA (-), ANA (-) ve
RF (-) idi. Sistemik vaskülit ile seyreden hastal›klar›n ekarte edildi-
¤i hastaya bu klinik ve laboratuar bulgular›yla ESH tan›s› konulup
steroid baflland›. Makroskopik hematürisinin devam etmesi, pro-
teinüri saptanmas› üzerine yap›lan böbrek biyopsisinde IgA nef-
ropatisi saptand›. ESH’nda böbrek tutulumu daha çok atefl s›ra-
s›nda mikroskopik hematüri ve geçici proteinüriler fleklindedir.
ESH’nda tedaviye ra¤men sürekli makroskopik hematürinin ol-
mas› pek beklenen bir bulgu de¤ildir. Bu durumda efllik eden ola-
s› böbrek hastal›klar› ekarte edilmeli, gerekti¤inde böbrek biyop-
sisi yap›lmal›d›r. (Haseki T›p Bülteni 2010; 48: 92-4)
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Abstract

Adult-onset Still’s disease (AOSD) is an acute systemic inflammatory
disease with unknown etiology and pathogenesis. Fever together
with skin, musculoskeletal, and rarely cardiopulmonary and 
reticuloendothelial system involvements are prominent findings.
Renal involvement is much rarer. Herein, we report a case of a 
patient, who presented with classical findings of AOSD and 
microscopic hematuria, and was histologically diagnosed as  IgA
nephropathy.  A twenty-four-year-old male attended to our clinic
with arthralgia, fever, rash and darkening of urine color for the last
two months. Physical examination was normal, except for fever of
39.3 oC, diffuse maculopapular rash and arthritis. Laboratory tests
of the patient, who had macroscopic hematuria, revealed leukocytosis
with neutrophil predominance and elevated erythrocyte sedimentation
rate, CRP and ferritin (>2000 ng/ml) levels. ANCA, ANA and RF were
negative. After excluding diseases associated with systemic vasculitis,
he was diagnosed as AOSD according to the above-mentioned 
clinical and laboratory findings and steroid treatment was initiated.
Renal biopsy performed due to persistent hematuria and proteinuria
was consistent with IgA nephropathy. Renal involvement in AOSD
is usually in the form of microscopic hematuria and transient 
proteinuria. Persistant macroscopic hematuria in spite of treatment
is not expected in AOSD. In this situation, other co-existing renal 
diseases should be sought, and renal biopsy should be done when
necessary. (The Medical Bulletin of Haseki 2010; 48: 92-4)
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Girifl

Eriflkin Still hastal›¤› (ESH) etiyoloji ve patogenezi bilinme-
yen akut bafllang›çl› sistemik inflamatuvar bir hastal›kt›r. Da-
ha çok 3. ve 4. dekatlarda görülür. Hastal›k dünyan›n her
bölgesinde görülebilmektedir ve s›kl›¤› 100.000’de 0.16 ola-
rak saptanm›flt›r. Ateflle beraber cilt, kas-iskelet sistemi, nadi-
ren kardiyopulmoner ve retiküloendotelyal sistem bulgular›

ön plandad›r (1). ESH’da atefl en yayg›n bulgudur. ‹nfeksiyöz
olmayan inflamatuvar “Nedeni Bilinmeyen Atefl” (NBA) ne-
denlerinden biri de ESH’d›r. Bir çok sistemi etkileyen multisis-
temik bir hastal›kt›r ve baflta NBA’lar olmak üzere, di¤er has-
tal›klar d›flland›ktan sonra tan›s› konulabilmektedir (2). Böb-
rek tutulumu ise çok daha nadirdir. Burada proteinüri ve
makroskopik hematürinin yan› s›ra ESH’n›n klasik klinik ve la-
boratuar bulgular›yla baflvuran ve histopatolojik olarak IgA
nefropatisi tan›s› konulan bir olgu sunulmufltur.
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Olgu

Yirmi dört yafl›nda erkek hasta iki ayd›r devam eden ek-
lem a¤r›s›, atefl, idrar renginde koyulaflma, ciltte döküntü
ve tekrarlayan bo¤az a¤r›s› flikayetleri ile baflvurdu. Fizik
muayenesinde 39.3 oC atefli ve taflikardisi olan hastan›n
s›rtta ve alt ekstremitelerde daha belirgin olmak üzere tüm
vücudunda yayg›n makülopapüler döküntü (Resim 1) mev-
cuttu. Traube alan› kapal› olan hastan›n bilateral omuz, diz
ve dirsek eklemlerinde artralji, el ve ayak bileklerinde artrit
ve hareket k›s›tl›l›¤› d›fl›nda patolojik özellik yoktu. 

Makroskopik hematürisi olan ve idrar sedimentinde bol
eritrositi olan hastan›n, laboratuar incelemelerinde lökosit
14300/mm3 (%88 polimorfonükleer lökosit), Hb 10.8 g/dl,
Hct %32.5, trombosit 226 000/mm3, üre 22 mg/dl, kreati-
nin 0.8 mg/dl, total protein 6.7 g/l ve albümin 3.4 g/l bulun-
du. C-reaktif protein 121 mg/L, eritrosit sedimantasyon h›z›
81 mm/saat, anti-nötrofil sitoplazmik antikor (-), anti nükle-
er antikor (ANA) (-), romatoid faktör (RF) (-), ferritin >2000
ng/ml ve PPD reaksiyonu anerjikti. Periferik yaymada nor-
mokrom normositer eritrositler, lökositlerde nötrofil hakimi-
yeti ve toksik granülasyon saptand›. Üriner ultrasonografide
böbreklerin boyut ve ekojeniteleri normal idi, kalkül saptan-
mad›. Alt üriner sistemde herhangi bir patoloji görülmedi. 

Tekrarlanan hemokültür ve idrar kültürlerinde üreme
olmad›. Brucella ve Salmonella için yap›lan grup aglütinas-
yon testleri negatif saptand›. Tekrarlanan balgam ve idrar
analizlerinde aside dirençli bakteri görülmedi. Olas› infek-
tif endokardit düflünülerek yap›lan transtorasik ve transö-
zefageal ekokardiyografide patolojik bir özellik saptanma-
d›. Kal›n damla periferik yaymas›nda Plasmodium görülme-
di. Toraks ve bat›n bilgisayarl› tomografisinde atefl oda¤›
aç›s›ndan bir özellik saptanmad›. Aortoiliyak magnetik re-
zonans anjiyografide vasküler patoloji saptanmad›.

Uzun süren atefl, döküntü ve bunlara efllik eden makros-
kopik hematüri ile seyreden özellikle tüberküloz, bruselloz gi-
bi infeksiyöz hastal›klar, maligniteler, glomerülonefritler ve sis-
temik romatizmal hastal›klar ay›r›c› tan›da düflünüldü. Yukar›-
da belirtilen klinik bulgular, radyolojik ve laboratuar testleri ile
bu hastal›klar d›flland› ve ESH tan›s› konularak tedavisi düzen-
lendi. Tedaviye ra¤men makroskopik hematürisinin devam et-
mesi, 809 mg/gün proteinürisi saptanmas› üzerine yap›lan
böbrek biyopsisinde ise IgA nefropatisi saptand› (Resim 2).

‹ndometazin 75 mg/gün ile tedaviye baflland›, cevaps›z
kal›nca metil prednizolon 40 mg/gün, ve daha sonra da
azatiopürin 100 mg/gün tedaviye eklendi. Böbrek biyopsi-
sinde IgA nefropatisi saptand›ktan sonra tedaviye silazap-
ril 2.5 mg/gün ilave edildi. Kontrollerine gelmeyen hasta-
n›n memleketinde atefl ve fliddetli kar›n a¤r›s› flikayetleri ile
baflvurdu¤u hastanede akut bat›n sendromu ve febril nöt-
ropeni tan›lar› ilk teflhisten üç ay sonra ile interne edildi¤i
ve bat›n eksplorasyonu sonras›nda kaybedildi¤i ö¤renildi.

Tart›flma

Eriflkin Still hastal›¤›, juvenil kronik artritin (JKA) siste-
mik formuyla ayn› özellikleri tafl›yan ancak 16 yafl üzerin-
de görülen inflamatuvar sistemik bir hastal›k olarak kabul
edilir. Etiyolojisi ve patogenezi bilinmemektedir. Patogno-
monik bir klinik ve laboratuar bulgusu olmad›¤› için bir d›fl-
lama tan›s› olarak kabul edilmektedir (1).

Atefl esas olarak sitokin arac›l›¤›yla oluflan inflamatuvar
yan›t›n bir sonucudur. Hastane ortam›nda saptanmas›, bir
haftadan daha uzun sürmesi ve anamnez, fizik muayene
ve laboratuar incelemesi ile bir hafta içinde herhangi bir
neden saptanamamas›, “Nedeni Bilinmeyen Atefl” (NBA)
olarak tan›mlan›r (2). Bu kapsamda de¤erlendirildi¤inde
asl›nda iki ayd›r flikayetleri olan ve de¤iflik hastanelerde
tetkik edilen olgumuz bir NBA olgusudur. 

Türkiye genelinde çok merkezli yürütülen bir çal›flmada (2),
NBA olgular›n›n %34.4’ü infeksiyöz nedenlere, %30.5’i infek-
siyöz olmayan inflamatuvar nedenlere, %14.3’si malignitelere,
%5.2’si di¤er nedenlere ba¤l› bulunmuflken, %15.6’s›nda ay-
r›nt›l› incelemelere ra¤men herhangi bir neden ortaya konula-
mam›flt›r. Olgumuzda da infeksiyöz nedenler ve malignite ola-
s›l›¤› detayl› olarak araflt›r›lm›fl, klinik ve laboratuar bulgular›
dikkate al›narak bu olas›l›klardan uzaklafl›lm›flt›r. Hastada infek-
siyöz olmayan inflamatuvar bir hastal›k düflünülmüfltür. Yine
ayn› çal›flmada ESH %13.6 ile en yayg›n infeksiyöz olmayan
inflamatuvar hastal›k olarak bulunmufltur (2).

Atefl, eklem bulgular›, cilt döküntüsü, bo¤az a¤r›s› ve
çeflitli organ tutulumlar› ESH’n›n bafll›ca klinik belirtilerini
olufltururken; olgumuzda da oldu¤u gibi, sedimantasyon
yüksekli¤i, nötrofil a¤›rl›kl› lökositoz, hipergamaglobuline-
mi, ANA negatifli¤i, RF negatifli¤i ve akut faz cevab›yla
aç›klanamayacak derecede yüksek serum ferritin düzeyleri
ESH’n›n önde gelen laboratuar bulgular›n› oluflturur (4).
Tüm Yamaguchi majör tan› kriterleri ile ANA, RF negatifli-
¤i, splenomegali, bo¤az a¤r›s›ndan oluflan minör tan› kri-
terlerini tafl›yan hastam›za ESH tan›s› konulmufltur (3). 

Eriflkin Still hastal›¤› tedavisinde non-steroid antiinflama-
tuvar ilaçlar (NSA‹‹) içinde en etkin olan› indometazin olarak
bildirilmifltir. Ancak NSA‹‹’lar›n olgular›n ancak %60’›nda et-
kili olabildi¤i rapor edilmifltir. Bu yüzden olgular›n steroid ge-
reksinim oranlar› yüksektir. Tedavide steroidin yetersiz kald›-
¤› vakalarda sitotoksik ajan olarak metotreksat önerilmekte-
dir (4). Olgumuz, indometazin tedavisine tam yan›t verme-
mifl, steroid ile flikayetleri gerilemifltir. Fakat steroid dozu
azalt›l›nca flikayetleri tekrar bafllad›¤› için, tedaviye azatiopü-
rin eklenmifltir. ESH’da normalde az da olsa görülebilen mak-
roskopik hematüri, tedaviye ra¤men devam edince, di¤er sis-
temik hastal›klar d›flland›ktan sonra proteinürisi de olan has-
taya böbrek biyopsisi yap›ld›. Yap›lan böbrek biyopsisi ile
ESH’a, IgA nefropatisinin efllik etti¤i saptand›.

Eriflkin Still hastal›¤›nda böbrek tutulumu %25 oran›n-
da görülmektedir ve daha çok atefl s›ras›nda mikroskopik
hematüri ve geçici proteinüriler fleklindedir. Ayr›ca hemoli-
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tik üremik sendrom, trombotik trombositopenik purpura,
mezangiyoproliferatif glomerülonefrit, amiloidoz ve ‘col-
lapsing’ glomerülopati de nadir olarak görülmektedir (5-7).
ESH’n›n seyri s›ras›nda, özellikle tedaviden sonra persistan
makroskopik hematüri ve proteinüri s›k görülebilen bir bul-
gu de¤ildir. Literatürde atefl epizodlar›na efllik eden inter-
mitan proteinüri d›fl›nda persistan proteinüri varl›¤› olduk-
ça nadir rapor edilmekle beraber ço¤u kronik inflamasyo-
na sekonder amiloidozla iliflkilendirilmifltir (8). Sekonder
böbrek amiloidozu daha çok nefrotik düzeyde proteinüri
ile seyretmektedir. ESH’nda böbrek tutulumunun de¤er-
lendirildi¤i bir araflt›rmada hastalar›n 5’inde amiloidoz,
4’ünde non spesifik glomerülonefrit ve 2’sinde ise olgu-
muzda da oldu¤u gibi IgA nefropatisi saptanm›flt›r (9). 

Retrospektif olarak 11 hastan›n de¤erlendirildi¤i baflka
bir çal›flmada böbrek tutulumu sadece bir hastada saptan-
m›flt›r. Bu hastada da böbrek biyopsisi amiloidoz ile uyum-
lu bulunmufltur (10). Bizim hastam›zda devam eden prote-
inüri ve hematüri nedeniyle, böbrek boyutlar›n›n da nor-
mal olmas› nedeniyle glomerüler bir hastal›k ay›r›c› tan›s›
yap›lmak üzere böbrek biyopsisi yap›ld› ve IgA nefropatisi
saptand›. IgA nefropatisi en s›k görülen primer glomerüler
hastal›kt›r. 2. ve 3. dekatlarda ve erkeklerde daha s›k gö-
rülmektedir. Daha çok hematüri ile seyretmektedir.
Asemptomatik hematüriden, h›zl› ilerleyen glomerülonefri-
te kadar farkl› klinik özelliklerle karfl›m›za ç›kabilmektedir.
Proteinüri genellikle 1 g/gün’ün alt›ndad›r ve en önemli
histopatolojik bulgusu mezangiyumda IgA depolanmas› ve
mezangiyal proliferasyondur. Spesifik bir tedavisi yoktur
ve bir k›sm› son dönem böbrek yetersizli¤ine ilerlemekte-
dir. Bu hastal›kta inflamasyon olmad›¤›ndan, akut faz ya-
n›t› beklenen bir bulgu de¤ildir (11). Olgumuzdaki gibi inf-
lamatuvar bulgular›n olmas› daha çok ESH’n›n bulgusudur. 

Eriflkin Still hastal›¤›nda böbrek tutulumu ateflli dönem-
lerde tekrar eden mikroskopik hematüri ve geçici proteinü-
ri olarak gözlenir. Literatürde patolojik böbrek tutulumu
ise olgu bildirimleri tarz›nda olup, ço¤unlukla kronik infla-
masyona sekonder amiloidoz fleklindedir. Olgumuz ESH ile
birlikte IgA nefropatisi saptanan nadir hastalardan biridir

Eriflkin Still hastal›¤›nda tedaviye ra¤men persiste
eden makroskopik hematüri pek beklenen bir bulgu de¤il-
dir. Bu durumda hematüriye yol açan nedenler ekarte edil-
dikten sonra böbrek biyopsisi ile nadir de olsa efllik eden
böbrek hastal›klar› araflt›r›lmal›d›r. 
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