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Oz

Makrofaj Aktivasyon Sendromu (MAS), gesitli romatizmal hastaliklarin ciddi, hayat: tehdit eden bir komplikasyonu olarak ortaya ¢ikabilmektedir. Sistemik jiivenil idiyo-
patik artrit ve Eriskin Still hastaliginda daha sik olarak goriilmektedir. Burada nadir goriilen bir hastalik olan Eriskin Still hastaligina eslik eden ve immunsiipresif tedaviyle
remisyona giren, hayat: tehdit eden bir MAS olgusu sunulacaktir. ( Sakarya Tip Dergisi 2019, 9(1):185-189)

Anahtar  Eriskin Still Hastaligi; Makrofaj Aktivasyon Sendromu
kelimeler

Abstract

Macrophage Activation Syndrome (MAS) may occur as a serious, life-threatening complication of various rheumatic diseases. It can be seen more often with systemic juvenile idiopathic
arthritis and Adult Still’s disease. Here, we present a case of MAS which is life-threatening, entered into remission with i (ppressive treatment and accompanied with Adult Still’s disease
that is a rare disease. ( Sakarya Med J 2019, 9(1):185-189 )
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GIRiS
Makrofaj Aktivasyon Sendromu (MAS), cesitli romatiz-
mal hastaliklarin ciddi, hayat: tehdit eden bir komplikas-
yonu olarak ortaya ¢tkmaktadir.! Jivenil idyopatik artrit ve
eriskin baglangich Still hastaliginda daha siktir.! Birincil,
enfeksiyon ile iligkili, malignite iligkili veya otoimmiin
olabilir.! Burada yaygin ates, viicut agrisi, bogaz agrist si-
kayetleriyle poliklinige bagvurmus, ileri inceleme sonrasi
Eriskin Still hastaligi ve bunun komplikasyonu olarak ge-
lismis MAS tanisi alan 17 yasindaki erkek hastanin klinik,
laboratuvar ozellikleri, hastalik seyri ve uygulanan tedavisi
tizerinde durulacaktir. Erigkin Still hastalig: ile etkilenen-
lerde MAS olusumu sag kalimi 6nemli diizeyde azaltmak-
tadir.” Tan1 aninda yiiksek serum ferritin diizeyleri ve erit-
rosit sedimentasyon hiz1 diizeyleri Still hastaliginda MAS
komplikasyonu gelistirme agisindan anlamlidir.? Bu olgu
sunumuyla nadir goriilen bir hastalik olan Eriskin Still
hastalig1 ve hayat1 tehdit eden komplikasyonu MAS’a dik-

kat cekmek amaclanmustir.

OLGU SUNUMU
On yedi yasinda erkek hastanin ti¢ hafta 6nce yaygin viicut
agrisi, halsizlik, yliriiyememe, bogaz agrisi, ates, oksiiriik,
kilo kaybr sikayetleri baglamis. Analjezik, miyorelaksan ve
oral gargara verilen ancak sikayetlerinde gerileme olma-
yan hasta ¢cocuk hastaliklar1 servisine yatirilmis. Ozellikle
sabah ve aksam saatlerinde 39°C ye ulasan ates ve gov-
dede atesle birlikte ortaya ¢ikan ve ates sonrast kaybolan
makiiler purpurik doékiintii izlenmis (Resim A). Bogaz
agris1 olan hastada orofarenks hiperemisi disinda ek pa-
toloji saptanmamis. Enfeksiyon dislanamadig i¢in hastaya
ampirik olarak seftriakson 2x1,5 gr, takibinde sefotaksim
3x2 gr ve vankomisin 2x1 gr 6 giin boyunca uygulanmus.
Ayni zamanda hasta hematolojik maligniteler agisindan
degerlendirilmis. Sefotaksim ve vankomisin sonrasinda
meropenem 3x1 gr baslanan hastada her giin 39°C ye va-
ran, antibiyoterapilere yanit vermeyen ates (sabah ve ak-
sam saatlerinde), eritrosit sedimentasyon hizi (ESH) ve
C-reaktif protein (CRP) yiiksekligi, atese eslik eden cilt

dokiintiileri olmasi, alinan kiiltiirlerde herhangi bir tre-

me olmamasi, yapilan incelemelerde enfeksiyon odaginin
bulunamamasi tizerine enfeksiyon hastaliklar: bolumiy-
le gortsilmiss. Enfeksiyon hastaliklar: tarafindan Eris-
kin Still hastalig1 olabilecegi diistiniilen hasta tarafimiza
gonderildi. Hastanin tetkikleri incelendiginde ilk basvu-
rusunda 16kosit say1s1=23,900/uL, hemoglobin=13 gr/dL,
trombosit=217000/pL, notrofil=21100/ pL, kreatinin=0,89
mg/dL, Glomeriiler Filtrasyon Hizi (GFR):87.3 ml/dk,
Alanin Aminotransferaz(ALT):45 IU, Aspartat Aminot-
ransferaz(AST):39 IU, ESH:98 mm/saat, CRP:230 mg/L
Prokalsitonin(Pct)=34,09 ng/ml, ferritin>2000ng/mL (di-
lie edildikten sonraki ferritin degeri=166956,95ng/mL),
Trigliserit(TG):231 mg/dL olarak saptandi. Tim batin
bilgisayarli tomografide hepatomegali (167 mm) ve sple-
nomegali (136 mm) saptand1. Baslangicta I6kositozu olan
hastanin takibi sirasinda Iokosit sayis1 normale donerken
anemi ve trombositopeninin gelistigi goriildi. Kiltiir-
lerinde iireme olmayan hastada enfeksiy6z patolojiler ve
malignite diglandiktan sonra Erigkin Still hastalig1 ve buna
bagli gelisen MAS diisiiniildii. Hastanin kemik iligi aspi-
rasyon preperatlar1 degerlendirildiginde kan elemanlarini
fagosite etmis makrofajlar izlendi (Resim B-D). Ayni giin
igindeki tetkiklerde karaciger enzimlerinde ani artig goz-
lendi (AST:1226, ALT:716). Gastroenteroloji tarafindan
yapilan ultrasonografide karaciger parankiminde belirgin
ozellik saptanmadi. Dalak 160 mm olarak ol¢tildii. Ayni
zamanda nefes darlig1 baglayan, takipneik ve dispneik ola-
rak gozlenen ve oksijen saturasyonu % 85 olarak ol¢iilen
hasta yogun bakim iinitesine alind1 ve hastaya non-invaziv
mekanik ventilasyon destegi verildi. Hastaya yogun bakim
tinitesinde 3 giin 1000 mg metil prednisolon pulse steroid
tedavisi verildi. Tedavi sonras1 tigtincii giin tetkiklerinde
ALT:410 TU AST:238 IU saptanarak geriledigi goriildii,
Prokalsitonin=4,44 ng/ml, CRP=34,4 mg/L degerlerine
geriledi. Pulse steroid sonrasi hastada 6zel tedavi gerektir-
meyen ve kendiliginden diizelen, birkag glin siiren siniis
bradikardisi oldu. Sinus bradikardisinin nedeni pulse ste-
roid tedavisi olarak diisiiniildii. Tedaviye 1 mg/kg/gtin me-
til prednizolon olarak devam edildi. Solunum ve kardiyak

fonksiyonlar1 normale donen, atesi ve dokiintiileri diizelen
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A Erigkin Still Hastalig1 tanis1 almug hastanin atesli donemde olusan makiiler purpurik 6zellikteki dokiintiileri goriilmektedir.

B-C-D.Makrofaj Aktivasyon Sendromu tanili hastanin Kemik iligi biyopsisinin mikroskobik incelemesinde kan elemanlarin

fagosite etmis makrofajlar (hemafagositoz) izlenmektedir.

hasta 5. giin servise alind1. Iki hafta sonra siklosporin te-
davisi eklenerek, poliklinik takibi yapilmak iizere taburcu
edildi.

TARTISMA
Erigkin Still hastalig1 ve buna bagli gelisen Makrofaj Ak-
tivasyon Sendromu ¢ok nadir ancak hayat: tehdit eden
bir komplikasyondur.* Makrofaj Aktivasyon Sendromlu
olgular multipl organ yetmezligine ilerleyebilen, 6liimciil
seyredebilen, ciddi olgular olmasi nedeniyle erken tani-
nip uygun tedavinin baslanmasi 6nemlidir. Tan1 aninda
yiiksek serum ferritin diizeyleri ve yiiksek ESR diizeyleri
Still hastaliginin MAS ile birlikteligi agisindan anlamhidir.?
Erigkin Still hastaliginin tanisinda Yamaguchi kriterleri-
nin sensitivitesi %96,2 ve spesifitesi %92,1 dir. Daha sonra

tanimlanan Fautrel siniflama kriterlerinin ise sensitivitesi

% 80,6 ve spesifitesi %98,5dir.* Sunulan olgu, Eriskin Still
hastalig1 i¢in Yamaguchi ve Fautrel kriterlerini karsilamak-
tadir, pulse steroid tedavisine dramatik yanit vermistir.
Bogaz agris, yaygin kas agrilar1 6ykiisii, her giin sabah ve
aksam saatlerinde tekrarlayip 39°C’ yi bulan ates ve eslik
eden makiiler pupurik tarzda dokiinti, splenomegali, fer-
ritin degerlerinde anomal yiiksek sonuglar, ileri aragtir-
malarla sedim, crp, prokalsitonin yiiksekligini agiklayacak
enfeksiyon bulgusunun saptanamamasi, antibiyoterapilere
yanit vermeyen klinik ve laboratuvar bulgulari, baslangigta
lokositoz olup ardindan 16kosit, hemoglobin ve trombosit
degerlerinde giderek diigme, anemi ve trombositopeniye
ilerleme, karaciger enzim anormallikleri, kemik iliginde
kan elemanlarini fagosite etmis makrofajlarin saptanma-
s1 gibi bulgular bizi Makrofaj Aktivasyon Sendromu ile
komplike Erigkin Still hastaligina yonlendiren bulgular
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olmustur.

Prokalsitonin (Pct) degerlerinin enfeksiyon tablolarin-
da yiikselmesi beklenir ancak bizim hastamizda enfeksi-
yon odagi olmamasina ragmen ciddi yiiksek degerlerde
saptand1 ve pulse steroid tedavisiyle geriledi. Erigkin Still
hastalig1 olan hastalarin, 6zellikle febril ataklar sirasinda
enfeksiyon bulunmadiginda yiiksek Pct seviyelerine sahip
olduklar1 bulunmustur.® Caligmalar, Pct saliniminda Ti-
mor Nekroz Faktor-a’nin (TNF-a) roliinii ortaya koymus-
tur ve Erigkin Still hastaliginda artmis TNF-a diizeyleri
bulunmustur’; Bu nedenle, febril Erigkin Still hastaliginda
TNF-anin Pctnin enfeksiy6z olmayan indiiksiyonunda
rol oynadig1 6ne strilmustir.’ Prokalsitonin serum sevi-
yeleri Eriskin baslangicli Still hastalig1 sirasinda yiikselir;
bununla birlikte, bu 6zel durumda, enfeksiyonu olan veya
olmayan hastalar1 ayirt etme yetenegi hala tartismalidir.®
Chen ve digerleri atesli Eriskin Still hastalig1 olan hasta-
larda, bakteriyel enfeksiyonlar: teshis etmek i¢in 1.4 ng/
ml'lik bir Pct degerini sinir deger olarak énermislerdir.””
Bu olguda Erigkin baslangigh Still hastaliginda bakteriyel
enfeksiyonlar icin belirtilen Pct sinir degerinin ¢ok daha
iizerinde degerler gozlenmis ve bakteriyel odak saptan-
mamustir. Erigkin baglangich Still hastaligi ve MAS olgula-
rinda enfeksiyon olmadig1 halde prokalsitoninde sasirtic
yitksek degerler ile karsilasilabilecegi akilda tutulmalidir.
Makrofaj Aktivasyon Sendromu olgularinda erken tani
icin serum AST, CRP ve ferritin ytiksekliginin, ciddi not-
ropeninin, yiiksek atesin taninmasi yaninda Pct yiiksekli-

ginin de taninmasi 6nerilmektedir.®

Olguda hastanin siniis tagikardisi mevcutken pulse steroid
tedavisi sonrasi siniis bradikardisi gelismistir. Siniis bradi-
kardisi, steroid infiizyonunu takiben nadir goriilen bir yan
etki olup, nadiren semptomatiktir.’ Yitksek doz steroid in-
fiizyonunu takiben bradikardi patofizyolojisini agiklamak
i¢in cesitli hipotezler ortaya konmustur ancak kesin me-
kanizma hala bilinmemektedir.” Hem infiizyon hizlarinin,
hem de altta yatan kalp hastalig1 varliginin ortaya ¢ikma

riskini artirdig1 dissiiniilmektedir.”® Pulse steroid tedavisi

sirasinda gelisebilecek bradikardiye karsi dikkatli olun-
malidir. Aktif kalp hastalig1 olan yash hastalarda infiizyon
sirasinda kalp hizi ve tansiyonun izlenmesi gerekir.’ Es
zamanli ilaglarin (beta bloker vb.) kullanimi, mesane ve /
veya barsak sfinkter bozuklugu gibi otonomik bozuklugun
olmas! ve sigara icme durumu gibi hastaya 6zgi faktorler
g6z ontinde bulundurulmalidir’ Yavas bir steroid infiiz-
yonu ile ilerlemek ve kardiyak hastalik 6ykiisii olan ya da
gecmiste pulse steroid tedavisini takiben yan etkilere sahip

olan secilmis hastalar1 monitorize etmek akillica olacaktir.’

SONUC
Erigkin Still hastalig1 ile Makrofaj Aktivasyon Sendromu
nadir ancak hayat: tehdit eden bir komplikasyondur. Er-
ken taninip uygun immiinsupresif tedavinin baglanmas:

onemlidir.
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