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OLGU SUNUMU

Ferritin Duizeyi Normal Olan Erigkin

Still Hastaligi Olgusu

An Adult Onset Still's Disease with

Normal Ferritin Level
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Ozet

Eriskin Still Hastaligi, etiyolojisi bilinmeyen nadir bir enfla-
matuvar hastaliktir. Baslica ozellikleri yiksek ates, dokiintd,
poliartralji, lenfadenopati, hepatosplenomegali, I6kositoz ve
karaciger enzim yuksekligi, yuksek eritrosit sedimantasyon
hizi ve ferritindir. Tani diger etiyolojiler ekarte edilerek ko-
nulur. Eriskin Still hastaliginda ferritin diizeyi yiksektir. Fakat
olgumuzda ferritin diizeyinin normal sinirlardadir. Yapilan ek
incelemelerde beraberinde derin demir eksikligi anemisi sap-
tandi. Bu nedenle ferritin diizeyinin normal oldugunu dusu-
nuldu. Literatlrde nadir olmasi nedeniyle bu olguyu sunduk.

Anahtar sozciikler: Demir eksikligi anemisi; eriskin Still hasta-
hg; ferritin.

Summary

Adult-onset Still's disease is a rare inflammatory disorder of un-
known etiology. Its main features are high fever, rash, polyar-
thralgia, lymphadenopathy, hepatosplenomegaly, leukocyto-
sis and elevated liver enzymes, high erythrocyte sedimentation
rate, and ferritin. High levels of ferritin are commonly observed
in Adult onset Still’s Disease, but ferritin levels were found to be
normal in our patient. We diagnosed iron deficiency anemia as
a result of further evaluation. For this reason, we thought fer-
ritin levels were normal. We presented this case because of its
rarity in the literature.

Key words: Iron deficiency anemia; adult onset Still’s disease; fer-
ritin.

Giris

Erigkin Still Hastaligi (ESH), juvenil kronik artritin akut
sistemik baslangicli formuile ayni klinik ve laboratuvar
ozellikler gosteren ve 16 yasindan buyuklerde goriilen
enflamatuvar sistemik bir hastaliktir.™

Erigkin Still Hastaligi nadir bir hastalik olup prevalans
ve insidansi bilinmemektedir. ingiltere ve Fransada
0.16/100.000 oraninda gorilebilecedi bildirilmistir.
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Kadin ve erkeklerde esit oranda goérullr. Hastalik, ol-
gularin %75’inde 16-35 yaslarinda baslar.?

Erigkin Still Hastaligi'nin etiyolojisi tam olarak bilinme-
mekle birlikte degisik enfeksiyoz ajanlarin ve genetik
faktorlerin varligi ileri strilmektedir.® Still hastala-
rinda HLA DR2, DR4, DR7 ve HLA B35 pozitifligi sik¢a
gorilmektedir.™ T hiicrelerinin patogenezde rolii ol-
dugunuileri stiren bazi calismalar da vardir.”
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Ates, eklem bulgulari, cilt dokiintisl, bogaz agris
ve cesitli organ tutulumlarn ESH'nin baslica klinik be-
lirtileridir.® Laboratuvar bulgulari ise eritrosit sedi-
mentasyon hizi yiksekligi, notrofil hakim I6kositoz,
hipergamma-globuilinemi, anti-nlkleer antikor (ANA)
negatifligi, romatoid faktor (RF) negatifligi ve akut faz
cevabi ile agiklanamayacak derecede yiiksek serum
ferritin diizeyidir.”? Tani diger etiyolojiler dislanarak
konulur.

Olgu Sunumu

Yaklasik bir hafta 6nce baslayan her iki ayak bilegi ve
topukta agn sikayeti olan 47 yasinda erkek hastanin
U¢-dort gin icinde sag el basparmadi, omuz eklemi,
diz ekleminde gezici eklem agrisi ve 39 °C'yi gecen
quotidian tarzda ates ile tarafimiza basvurdu. Fizik
muayenesinde ates ile beraber Ust ve alt ekstremite-
lerin ekstensor bolgelerinde salmon pink karakterinde
makulopapiler tarzinda yaygin dokinti mevcuttu.
Eklem hareketleri kisith ve her iki ayak bileginde isi
artisi mevcut idi. Diger sistem muayeneleri normal
bulundu. Hastada poliartrit, ates ve dokiintiyle sey-
reden hastaliklar arasinda viral artritler, enteropatik
artiritler, brusellozis, akut romatizmal ates reaktivas-
yonu ve ESH arasinda ayirici tani yapildi. Hb 11 gr/
dL, WBC 12400/mm3, NE% 82, PLT 350 bin/mm?, sedi-
mantasyon 70/saat, CRP 76 mg/l (N: 0-6), Uire-kreatinin
elektrolit dlizeyleri ve karaciger fonksiyon testleri nor-
mal idi. Ekokardiyografisi normal olan hastanin, batin
USG'de dalak 145 mm splenomegali tespit edildi. ANA,
anti DsDNA, Brucella, RF diizeyi normal sinirlarda gel-
di. Ferritin 220 ng/ml (N: 34-200) geldi. MCV 69, yiiksek
RDW, demir 4 ug/dL, total demir baglama kapasitesi
297 ug/dL, transferin satlirasyonu %?1'in altinda olup
demir eksikligi ile uyumlu idi. Malignite ekartasyonu
icin yapilan abdomen ve toraks BT normal bulundu.
Periferik yaymasinda hematolojik bir hastalik bulgu-
su saptanmadi. Hipertansiyon olmamasi, gozdibinin
normal olmasi, dokiintisiiniin vaskulit karakterinde
olmamasi, idrar tahlili ve kreatinin diizeylerinin nor-
mal sinirlarda olmasi vaskiilitlerden uzaklastirdi. En-
feksiyon hastaliklari ile yapilan konsultasyonda viral
artrit basta olmak lizere diger enfeksiyoz sebepler
dislandi. Gastroenteroloji bolimi ile yapilan konsul-
tasyonda 6n planda enteropatik artrit diistiniilmedi
ancak demir eksikligi anemisini agiklamak icin yapilan
endoskopide kronik gastrit, kolonoskopide anal fissir
ve internal hemoroid tespit edildi. Demir eksikligi ane-
misinin etiyolojisinin bu duruma bagli oldugu disu-
nildi. Enteropatik artrit kesin olarak dislandi. Cildiye
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Tablo 1. ESH'de laboratuvar bulgulari

ESH (%)
ESR (<30 mm/h) 6/95 (6.3)
ESR (=30 mm/h) 89/95 (93.7)
CRP (<6 g/dI) 3/90 (3.4)
CRP (=6 g/dI) 87/90 (96.6)
Hb (<12g/dl) 70/94 (74.5)
Hb (=12g/dl) 24/94 (25.5)
WBC (<15000/mm?3) 45/94 (47.9)
WBC (=15000/mm?3) 49/94 (52.1)
Plt (<400.000/mm?3) 47/91 (51.6)
Plt (=400.000/mm?3) 44/91 (48.4)
Yiiksek ferritin 81/91 (89)
Ferritin (>x5) 57/91 (62.6)
Yiiksek transaminaz 59/92 (64.1)°
GGT 44/87 (50.6)°
Hipoalbuminemi (<3.5 g/dl) 36/85 (42.4)
Notrofili (=80%) 60/76 (78.9)°

20/21 (95.2)°
17/21 (81)?
1/21 (4.8)

KI-granulositik hiperplazi
KI-hiperseliilarite
KI-hemofagositozis

a:<p 0.001; b: <p 0.05; ESH: Eriskin Still Hastaligi.

konsultasyonunda dokintinun ESH ile ilgili olabilece-
gi bildirildi. Yapilan romatoloji konsultasyonunda Ya-
maguchi Still Hastaligi tani kriterlerine (Tablo 2) gore
dort major kriterin tamami, bes minoér kriterden {i¢
tanesinin uyumlu olmasi lzerine Still hastaligi tanisi
konuldu ve 1 mg/kg metilprednisolon tedavisi baslan-
di. Tedavi sonrasi Gi¢lincii glinde ates diistli ve tekrar-
lamadi. Eklem bulgular ve diger klinik yakinmalar bir
hafta sonra tamamen diizeldi. Hasta romatoloji ve da-
hiliye poliklinik kontroliine ¢agrilarak taburcu edildi.

Tartisma

Eriskin Still hastaligi bir ekartasyon tanisidir. Tipik deri
dokiintlsu, diger otoimmiin ve enflamatuvar hasta-
liklara gore daha ytiksek ferritin diizeyi 6nemli bulgu-
lardandir.® 1000 pg/L tizerindeki ferritin diizeyleri bir
¢ok calismada hastaligi belirlemek icin kullaniimistir.
¥l Eslik eden demir eksikligi anemisi varliginda serum
ferritini normal veya hafif yiksek diizeyde kalabilir."”
Hastamizda internal hemoroide bagli derin demir ek-
sikligi anemisi saptanmisti.

Ferritinin ylksek agirlikh bir proteindir. H (asit) ve L
(baz) formlari bulunmaktadir. H formu kalpte, L for-
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Tablo 2. Yamaguchi kriterleri

Yamaguchi Kriterleri (1992)

Major kriterler
Ates
Artralji
Still dokuntiist
Notrofilik I6kositoz
Minor kriterler
Bogaz agrisi
LAP veya splenomegali
KCFT bozuklugu
Negatif RF ve ANA
Total 5 kriter (2 major olmak tizere)

RF: Romatoid faktor; ANA: Anti-nikleer antikor.

Tablo 3. Fautrel kriterleri

Fautrel ve ark. 2002

Major kriterler
Ates >39
Artralji
Transient eritem
Faranjit
PMNL >%80
Glikolize Ferritin <%20
Minor kriterler
Makiilopapiiler dokuinti
Lokositoz >10000
Dort veya dahafazla major, 3 major+2 minor

mu ise karacigerde ve histiyosit-makrofaj sisteminde
bulunmaktadir.'" Karaciger ve bobrek hastaliklari,
enflamatuvar hastaliklar, maligniteler ve asir tansfiiz-
yon sonrasi artis gosterir. Ozellikle L formu, histiyosit-
makrafaj sisteminin ESH'de artmasi nedeniyle kanda
yiksek bulunur. ESHde olan oksidatif stres, IL-1-6-18
ve TNF-alfa aktivitesindeki artis da serum ferritinin
yukselmesinde etkilidir.

Ferritinin %50-80'i glikolize durumdadir. Enflamasyon-
da glikozile ferritin diiser. ESH tanisinda ferritinin yUk-
sek olusu ve glikozile ferritinin ise diisiik olmasi taniyi
destekler. Pay ve ark. yaptigi cok merkezli calismada
ESH'de ki laboratuvar bulgularinin yiizdesi belirtilmis-

tir. Yiiksek ferritin orani %89, cok yuksek ferritin orani
ise %62.6 olarak bulunmustur (Tablo 1).'2 ESH tanisi-
nin konulmasi icin cok sayida tani kriterleri mevcuttur.
En ¢ok kullanilanlardan biri Yamaguchi kriterleri'dir
(Tablo 2).'¥! Glikolize ferritinin %20'nin altinda olmasi
2002'de Fautrel ve ark.nin yayinladigi ESH tani kriterle-
rinin icinde de yerini almistir (Tablo 3).

Literaturde ferritin diizeyi normal olan ¢ok az sayida
olgu vardir. Bu olgularin cogunda eslik eden demir ek-
siligi anemisi bulunmustur. Bizim olgumuzda da derin
demir eksikligi anemisi mecuttu. ESH'de de anemi sik-
likla gorilir. Fakat normokrom normositer gérinium-
10 kronik hastalik anemisidir.

Hastamiza 1992 Yamaguchi kriterlerine gére ESH tanisi
konuldu ve tedavi sonrasi semptonlari kisa siirede ge-
riledi. ESH daha cok klinik bir tanidir, laboratuvar bul-
gulari tanida ikinci plandadir. Yamaguchi kriterleri'nde
ferritin yuksekligi mevcut degildi. Fakat 2002 Fautrel
Kriterleri'nde glikolize ferritinin disukligu major kri-
terler icerisinde yerini almis bir laboratuvar bulgusu-
dur.¥

Bu olguyu sunmamizin amaci, ESH dusindidgumiiz
hastalarda beraberinde demir eksikligi anemisi mev-
cut ise ferritin degeri yiksek bulunmayabileceginin
akilda tutulmasidir. Sheetal ve ark."™ Mayis 2011'de
yayinladigi ESH tanisi olan bir olgu sunumunda bizim
olguya benzer sekilde ferritin diizeyinin normal olma-
sini, beraberinde olan demir eksikligi anemisine bag-
lamistir. ESH'nin goriilme yasi, mentural siklusu olan
ve demir eksikligi anemisi olan kadinlarin ortalama
yasiyla benzerdir. ESH tanisini 6n planda diisindigu-
muz ozellikle geng ve orta yas bayanlarda ferritin du-
zeyi normal ise altta yatan demir eksikligi anemisinin
buna neden olabilecegi akilda tutulmalidir.
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