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PLOROPERIKARDIT iLE SEYREDEN ERiSKiN STiLL HASTALIGI
ADULT ONSET STILL’S DISEASE WITH PLEUROPERICARDITIS

Ziileyha BINGOL*, Fatma COMCE*, Elif ALTUG KOLSUK**, Levent TABAK *

OZET
Ploroperikardit nedeni arastirilirken erigkin Still hastaligi (ESH) tanis1 almis bir olgu bildirilmistir. Yiiksek ates, halsizlik, gogiis ve
sirt agristyla basvuran otuz ii¢ yasinda erkek olguda; 16kositoz, anemi, yiiksek sedimentasyon hizi ve C-reaktif protein diizeyi,
ploroperikardit  saptandi. Lenfositten zengin plevral sivinin sitolojik ve mikrobiyolojik incelemelerinde spesifik patoloji
saptanmayinca ampirik antitiiberkiiloz ve metilprednizolon tedavisi baslandi. Metilprednizolon dozu azaltildiginda semptomlarda
kotiilesme olunca torakoskopik biyopsi yapilip kronik fibrinéz perikardit saptandi. Fizik muayenede hepatosplenomegalinin eglik
etmesi ve 0zge¢misinde artralji olmasi iizerine ESH disiiniildii. Serum ANA ve RF diizeyi negatif , ferritin diizeyi yiliksek
saptandi. Tiiberkiiloz tedavisi kesilip kortikosteroid tedavisine metotreksat eklendi. Fizik muayene ve laboratuar bulgular: diizeldi.
ESH’de baslangi¢ bulgusu pléroperikardit oldugunda, dncelikle etiyolojiye yonelik spesifik nedenlerin diglanmasi gerektiginden,
hastaligin tanimlanmasi gecikebilir.

Anahtar kelimeler: Eriskin Still Hastalig1, ploroperikardit

ABSTRACT

We present a case of adult onset Still’s disease (AOSD) revealed by pleuropericarditis. A 33 yr old man was admitted with fever,
fatigue, chest and back pain. Radiological and laboratory investigations showed pleuropericarditis with leucocytosis, anemia, high
erthyrocyte sedimentation rate and serum C- reactive protein level. Pleural fluid consisted predominantly of lymphocytes.
Cytological and microbiological analysis were inconclusive and empiric antituberculous therapy with methylprednisolone was
started. The symptoms improved. When steroid doses were reduced, clinical and laboratory findings worsened. Thoracoscopic
pleural biopsy was obtained and it showed chronic fibrinous pleuropericarditis. Hepatosplenomegaly and history of arthralgia, high
ferritin levels, negative ANA, RF, were consistent with AOSD. Antituberculosis therapy was stopped. Methotrexate was started.
Since the diagnosis of AOSD requires the exclusion of specific etiologies of pleuropericarditis, it may be defined with some delay
in time.
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GIRIiS OLGU

Still hastaligi ¢ocuklarda goriilen bir ¢esit romatoid artrittir. Otuz ii¢ yasinda erkek hasta; yiiksek ates, halsizlik, gogiis ve
Eriskinlerde nadir goriiliir. Sistemik inflamatuar bir hastalik sirt agrist ile basvurdu. Ug ay once bu sikayetler iizerine
olup, etyolojisi ve patogenezi tam olarak aydinlatilamamigtir bagvurusunda fizik muayenesinde sag, sol kostofrenik siniis
(3,8,10). kapali ve  kalp sesleri derinden duyuldu. Laboratuar
Eriskin Still hastaligi (ESH), ates, dokiintii ve eklem bulgulari tetkiklerinde;  l6kositoz (13700 K/UL), anemi (Hb:11,5
ile karakterizedir. Ates, hastaliga spesifik dokiintii ve eklem g/dL), eritrosit sedimentasyon hizi (ESR;95mm/saat) ve C-
bulgular1 olmadan da karsimiza ¢ikabilir. Bogaz agrisi, serdzit, reaktif protein (CRP; 33,9 mg/L) olarak bulundu. PA akciger
lenfadenopati, hepatosplenomegali diger klinik bulgulardir (7). grafisi (Resim 1), EKG (Resim 2) ve ekokardiyografisinde
Akciger tutulumu nadir plevra tutulumu siktir. Olgularin %30- perikard efiizyonu (Resim 3) ve perikardit bulgulari, plevral
40’inda ploroperikardit gozlenir (8). ESH’nin karakterisitik eflizyon saptanarak atipik pnémoni 6n tanisiyla makrolid
belirtileri olmaksizin tek basina plorit veya ploroperikarditin grubu antibiyotik, kolsisin ve indometazin tedavisi baslandi.
baslangic bulgusu olarak goriilmesi taniy1 zorlastirir. Bu yazida Sikayetlerinde gerileme olmayinca tanisal torasentez yapildi.
baslangicta nedeni bilinmeyen ploroperikardit olgusu olarak Plevral sivi lenfositten zengin eksiida karekterinde
arastirilmis  ve erigkin Still hastaligt tanmis1 almis olgu saptaninca tiiberkiilloz ve malignite arastirildi. Sitolojik
bildirilmis ve literatiir esliginde ESH ve plevra tutulumu incelemesinde atipik hiicre, mikrobiyolojisinde;
gbzden gegirilmistir. mikroorganizma ve aside direncli bakteri gorilmedi,

nonspesifik ve tiiberkiiloz kiiltiiriinde tireme olmadi.
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Eriskin Still hastalig

PPD testinin 10 mm olmasi iizerine olast tiiberkiiloz
ploroperikardit tanisi ile dortli antitiiberkiiloz  (izoniasid,
rifampisin, etambutol, morfozinamid) ve metilprednizolone
80 mg tedavisi baslandi. Bu tedavi ile perikard ve plevral
efiizyonu gerileyen hasta, metilprednizolon diizeyi tedricen

Tedavinin 10. giiniinde aniden gelisen yiiksek ates, sol plevral
ve perikardiyal sivida artig (Resim 4) , ESR (111 mm/saat) ve
CRP (240 mg/dl) degerlerinde yiikselme olmasi iizerine
yapilan torakoskopik biyopside kronik fibrindz perikardit ve
plorit bulgulart saptandi, tiiberkiiloz ve malignite bulgusuna

azaltilarak kontrole gelmek tizere taburcu edildi.

rastlanilmadi. Bu bulgularla  tiiberkiiloz ploroperikardit
dislanamadigr i¢in dortlii antitiiberkiiloz tedavisine devam
edilmesine ve tedaviye antiinflamatuar olarak kolsisin
eklenilmesine karar verildi. Ates diistii, ESR (64mm/saat) ve
CRP (16,9 mg/L) degerleri geriledi. iki aylik izlem boyunca
sikayeti olmayan ve kortikosteroid tedavisi tedricen azaltilan
hastanin 2. ayin sonunda idame antitiiberkiiloz tedaviye
geemek 1iizere yapilan kontrollerinde toraks bilgisayarl
tomografisinde iki tarafli plevral sivida artis (Resim 5),
hepatosplenomegali, ESR (75 mm/saat) ve CRP (32,4

mg/dl) degerlerinde yiikselme ve subfebril ates saptandi.

Resim 1. Sag ve sol siniisler kapal, kardiyotorasik indeks
artmig

Resim 4. Sol hemitoraksta artmis plevral efiizyon

Resim 2. EKG’de perikardiyal tutulumu gosteren voltaj
diistikligii ve ST-T degisiklikleri.

B30f S3F0 D ’ e
Resim 5. Thoraks BT’de bilateral plevral sive ve perikard

Resim 3. Ekokardiyografide perikard igerisinde yaygm S1Vis]

bridler
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Adult onset Still’s disease

24-Juk1973

Hastanin 6zge¢misinde 2 giin siire ile yiirlimesini engelleyen
artralji hikayesi bulunmasi ve daha o6nce ampirik olarak
baglanilan kortikosteroid tedaviden yararlanmasi nedenleri ile
sistemik bir hastalik diigiiniildii. ANA, RF diizeyi negatif,
ferritin diizeyi (307ng/ml) yiiksek saptandi. Klinik bulgularin
ESH ile uyumlu oldugu ve steroid dozunun azaltildig1
donemlerde hastaligimin  niiks ettigi disiiniilerek steroid
tedavisine metotreksat 10 mg/hafta eklendi antitiiberkiiloz
tedavi kesildi. Takipte klinik, radyolojik ve laboratuar
bulgular iyilesti.

TARTISMA

Patognomik klinik ve laboratuvar bulgusu olmadig1 i¢in, ESH
bir dislama tanisidir ve benzer semptom ve bulgulara yol
acan biitiin hastaliklar ile ayirici tanismin yapilmasi gerekir
(3,8). Bu nedenle farkli arastiricilar tarafindan tanmi kriterleri
ortaya konulmus ve her bir kriterin duyarhilik ve 6zgilligi
test edilmistir (Tablo 1). Yapilan calismalarda Cush ve
Yamaguchi’nin gelistirdigi tan1 kriterlerinin  6zgllliga
%92’den  fazla bulunmustur. Yamaguchi kriterlerin
duyarlilig ise en yiiksek olarak bildirilmistir (%93,5) (6).
ESH’nin major tani kriterlerinden ates, siklikla ilk bulgu
olarak karsimiza ¢ikmakta olup eslik eden lokositoz

Resim 6. Thoraks BTmin st batm  Kesitlerinde nedeniyle Volgular. . gogunh.lkla infeksiyon hastaliklari
. acisindan degerlendirilmektedirler.
hepatosplenomegali
Tablo 1. Eriskin Still hastaliginda tani kriterleri
Goldman ve ark Calobro ve Kahn ve Cush ve Reginato ve Yamaguchi ve
(8) Londino (9) Delaire (10) ark (11) ark. (12) ark (13)
Ates Major >39°C Major >39°C Major >39°C Major Majoér, Major >39°C
>2hafta >39°C persistan, >1hafta
intermittan
Eklem tutulumu | Major poliartrit | Major, Majoér, artrit; Major, karpal Majér, oligo / Major artralji
artrit veya Mindr,artralji Minor, servikal | poliartrit > 2hafta
artralji tarsal
Tipik dokiintii Minor Major Major Major Major Major
Lokositoz Major Mindr Major Major Major Major
>10 000 > 15 000 >12 000 >10 000
2 kez > %380 parcali
Cocuklukta Major
artrit atag1
Mivyalji Major Mindr
ANA ve RF Major Major Mindr Yalniz RF
negatifligi
RES tutulumu Mindr Minor Minér Minor Minor
KC fonksiyon Minor Minor Minor,AST,
bozuklugu AST, ALT ALT, LDH
Bogaz agrisi Minor Minor Minor Minor
TANI 5 major 4 major 4 major veya 3 | > 10 puan, 4 major 5 kriter
>1 mindr 2 minér major 2 mindr 6 aylik izlem >2 major
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Eriskin Still hastalig:

Hastalar ¢ogunlukla 39°C' yi asan, genellikle geceleri
ortaya ¢ikan ve ara donemlerde normale donen yiiksek ates
ataklar1 ile basvururlar (3). Hastamizin yiiksek ates
sikayeti 3 ay Once basladigi halde Still hastaliginin
kardinal bulgularindan biri olan eklem sikayetleri
O0zgecmisine yonelik sorgulandiginda ortaya ¢ikmustir.
Ates ve ploroperikardit tablosu ile doktora bagvurmasi
olgunun tanisiin gecikmesine ve uzun siire antitiiberkiiloz
tedavi almasina neden olmustur.

Hastamizdaki diger major kriterler ESR’un,  16kosit
degerinin ESH olan hastalarin tiimiinde artmasi beklenir.
Ataklar sirasinda ¢ogu hastada ESR’nin 100 mm/saat’i,
16kositin ~ >15,000 / mcl degerini gectigi goriiliir.
Laboratuvarda ayrica reaktif trombositoz, anemi
(normokrom, normositik) saptanir ve ferritin degerlerinde
artig gozlenir.

Olgumuzda da yiiksek saptanan ferritin bir akut faz
reaktanidir. Hastalarin  genellikle %70’inde  yiiksek
bulunur. Hiperferritineminin 10,000 ng/ml gibi yiiksek
degerlerde olmas1 ESH disindaki romatizmal hastaliklarda
beklenmez (8,10).

Olgumuzda saptanan ANA ve RF negatifligi ESH’li
hastalar i¢in minér kriterdir. Hastalarin %10’ undan azinda
diistik titrede saptanabilir (9) .

Hastamizda mevcut olan minér tami Kkriterlerinden;
hepatomegali ve splenomegali hastaligin erken doneminde
¢ok vyaygindir. Hastalarin %40’inda hepatomegali
bulunurken, hastalik boyunca %70’inde karaciger
enzimlerinde yiikselme saptanir.

Perikardit, plevral eflizyonlar ve gegici pulmoner
infiltrasyonlar %30-40 oraninda bildirilmistir (8). Bizim
olgumuz da yiiksek ates ve ploroperikardit tablosuyla
basvurmugtur. Anamnez ve klinik bulgular ile infeksiy6z
ploroperikardit tablosunu diislindiirse de nonspesifik
antibakteriyel tedaviye ragmen yiiksek ates sikayetinin
tekrarlamasi ve atese eslik eden ESR ve CRP degerlerinde
yiikkselme, plevral ve perikardiyal sivida artis olmasi,
laboratuar incelemelerde plevral sivinin lenfositten zengin
eksiida karekterinde saptanilmasi tiiberkiiloz, malignite
tanilari1 O6n plana ¢ikarmustir. Plevral sivi sitolojisinde
atipik hiicre goriilmemis ve maligniteden uzaklasilmistir.
Bu klinik ve laboratuvar bulgulara ek olarak PPD testinin
pozitif saptanmasi iizerine tiiberkiiloz ploroperikardit
tanis1 ile tiiberkiiloz tedavisi baslamilmustir. Ancak
laboratuar incelemelerde tiiberkiiloz kiiltiiriinde iireme
olmamasi ve yaklagik iki aydir siiren tiiberkiiloz tedavisine
ragmen tekrar yiiksek ates, ESR ve CRP degerlerinde
ylikselme, plevral ve perikardiyal sivida artig saptanmustir.
Bu nedenle tiiberkiiloz tamisindan uzaklagilmistir.
Tiiberkiiloz tanisin1 diglamada faydali olabilecek testlerden
adenozin deaminaz degerine bakilamamustir. Tekrarlayict
tarzdaki ates ylikselmesi, ge¢miste eklem sikayetlerinin
olmasi, nonspesifik ve tiiberkiiloz tedavisine ragmen ESR
ve CRP degerlerinin yiikselmesi, ploroperikardiyal sivida
artis olmasi ve daha oOnce ampirik olarak baglanilan
kortikosteroid tedaviden yararlanmasi nedeni ile sistemik
bir hastalik olabilecegi diisiiniilerek olgiilen kan ferritin
diizeyinin ¢ok yiiksek olmasi {izerine ESH’i tanisi
distnilmistiir.

ESH ilk atagi takiben diizelebilirken sistemik ataklar
tekrarlayabilir. Tedavide ilk segenek ilaglar non-steroid
antiinflamatuar ilaglardir ancak bu tedaviyle hastalik
nadiren kontrol altina alinabilir.

Kortikosteroidler tedavide ¢ok daha etkili olmaktadirlar. Bizim
olgumuz da kortikosteroid tedavisi ile kontrol altina alinmastir.

ESH’de
ploroperikardit

akciger tutulumu nadir olmasma ragmen

seklinde hastaligin baslayabilecegi akla

gelmelidir. Bu vaka sunumunda oldugu gibi pléroperikardit
baslangi¢ bulgusu olarak goriildiigiinde taninin gecikebilecegi
ve hastaligin ilerlemesine sebep olabilecegi unutulmamalidir.
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