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Ritka betegség, atipusos bortiinetekkel:
felnottkori Still-betegség
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Dr. Vajda Adrienne orvos ezredes PhD

Kulcsszavak: felndttkori Still-betegség — atipusos bértiinetek — IL-18 - paraneopldzia

A felnéttkori Still-betegség a juvenilis reumatoid artritisz is-
meretlen etioldgiaju, ritka, felnéttkori variansa. A szerzok egy
62 éves nobeteg esetét ismertetik, akit intermittalé magas laz,
iziileti fajdalmak, maculo-papulosus boértiinetek, elesett alla-
pota miatt hoszpitalizaltak. Infekcid, reumatologiai betegség,
malignus alapbetegség kizarasa utan, felmeriilt a felnottkori
Still-betegség lehetdsége, melyet az igen magas, izolaltan emel-
kedett ferritin szint is alatamasztott. A szerzok a cikkben 6sz-
szefoglaljak ezzel a komoly diagnosztikus kihivast jelento be-
tegséggel kapcsolatos uj ismereteket is.

A felnéttkori Still-betegség ismeretlen
eredetll, szisztémas gyulladasos beteg-
ség, amelyet intermittdld lazmenet, a
lazzal egyidében jelentkezd lazacvords
maculo-papulosus exantéma, artritisz,
szerozitisz, splenomegalia, neutrofil leu-
kocitozis, limfadenomegalia jellemez.
A tiineteket gyakran torokfajdalom ve-
zeti be. A nemek kozotti megoszlasban
nem mutatkozik kiilonbség. A betegek
70%-aban emelkedett a szérum ferritin
szint. Diagndzisa a mai napig elsdsorban
kizarasos diagnozis, illetve Yamaguchi
1992-ben felallitott kritérium rendsze-
re alapjan torténik, amely 4 major és 5
minor kritériumot emlit. A diagnozis fel-
allitasahoz 5 kritériumnak kell teljesiil-
nie, amelyek koziil 2 major kritérium.
Kezelésében NSAID, kortikoszteroid,
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methotrexat, intravénas immunglobu-
lin, bioldgiai szerek (IL-1 receptor an-
tagonista Anakinra, Canakinumab, IL-6
antagonista Tocilizumab ¢s TNF-a inhi-
bitor) allnak rendelkezésiinkre.

Esetismertetés

A 62 éves nObeteg anamnézisében
tonsillectomia, nefrolitidzis, midma mi-
att, hysterectomia, discus hernia, isidsz
miatti kezelés szerepelt. 2012 nyaran a
bal eml6bdl intraduktalis karcinomat ta-
volitottak el, axillaris blokk disszekcidval,
majd kemoterapias és radioterapias uto-
kezelése is tortént. A mitét ota Letrozolt
szedett. A bal felkar limfo6démadja miatt
rendszeresen jart nyirokédéma mentesi-
t6 kezelésekre. Utolsé onkoldgiai kont-
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rollja 2016 decemberében volt, mammo-
grafia, mellkas rontgen, hasi ultrahang
vizsgalatai torténtek, amelyek az alapbe-
tegség progresszidjat nem igazoltak.
Panaszai felvétele el6tt kb. harom
héttel kezdédtek, torokfajassal, hdemel-
kedéssel, majd 39 °C-os lazzal, amely
jellegzetesen az esti érakban jelentke-
zett. Bzt kovetOen orcdin élénk eritéma,
testszerte  élénk-eritémds, maculo-
papulosus exantémak, a labszarakon
purpuriform papuldk, tenyerein nagy
elemi hdmlas alakult ki. Bortiineteit, 14-
zat kifejezett nagyiziileti fajdalmak ki-
sérték, amelyek mozgaskorlatozottsagot
okoztak. Uzemorvos ordlis azitromycint
kezdett, amely mellett altalanos allapo-
ta tovabb romlott. Ismeretlen eredet(i
laza miatt csaladorvosa belgydgyasza-
ti kivizsgalast inditott. Hasi ultrahang
kolelitidzist igazolt gyulladdsos jelek
nélkill. A laz hétterében a kardioldgus
az endokarditiszt kizarta. Mellkas ront-
gen aktualis korosat a tiidékben nem irt
le. Labor értékeibdl jelentésen emelke-
dett CRP (164,8 mg/1), neutrofilia, gyor-
sult siillyedés (55 mm/h) emelendé ki.
Laza miatt a Szent Laszl6 Korhaz laz
szakrendelésén jart, az itt késziilt labor-
ban csokkent C3, C4 komplement szint,
kifejezett LDH emelkedés, negativ ds-
DNA AT, ENA panel, RF értékek voltak.

Parvovirus B19 IgG pozitiv lett, IgM
nem. Procalcitonin (PCT) értéke nem
volt emelkedett.

Felvételekor a haton és a mellkason
latott élénk-eritémas maculo-papulosus
exantémai linearis elrendez6dést mutat-
tak (I1-4. dbra). Combokon, felkarokon
urticariform élénk-eritémas papuldkat
lattunk. Labszaron lathaté purpuriform
bértiinetei, ellentétben a mellkas sta-
bil tiineteivel, naprél napra valtoztak,
majd teljesen megsziintek maradvany-
tiinetek hatrahagyasa nélkiil. Bértiinetei
meérsékelten viszkettek. A beteg a lazas
iddszakok alatt kifejezetten elesett volt,
mig laztalan allapotban kevés panaszt
emlitett. Osztalyunkon vett laborbdl
GOT (70 U/1), GPT (37 U/l), GGT (44
U/l), LDH (1118 U/1), ALP (368 U/l),
CRP (119,85 mg/l) emelkedés, vizelet
tiledékben 1+ leukocita, 3+ eritrocita,
2+ bilirubin emelendé ki. Belgydgya-
szati konzilium utan alapbetegségének
propagacidja, szekunder neoplazma, il-
letve kolecisztitisz lehetdsége meriilt fel.
Hasi ultrahang vizsgalata kolelitidzist irt
le, gyulladasos jelek nélkiil, a 1ép nagy-
saga a normalis méret fels6 hataran volt.
Gasztroenteroldgiai és sebészeti konzi-
lium alapjan a kolecisztitiszt kizartuk.
Torokfdjdalma miatt fiil-orr-gégészeti
konzilium tortént negativ eredménnyel.

1. abra

2. abra
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3. 4bra

AST nem volt emelkedett. Torokvaladék
tenyésztése negativ volt. Lazas allapotok
alatt vett hemokulturakbol egy alkalom-
mal koagulaz negativ Staphylococcus
aureus tenyészett ki, amelyet kontamina-
cidnak tartottunk, a tobbi hemokultura
negativ maradt. PCT nem emelke-
dett meg. Szérum elektroforézisben al-
fa 1-globulin és alfa 2-globulin frakcié
emelkedett volt, albumin értéke csok-
kent, monoklondlis gammopatia nem
volt kimutathaté. Retikulocita szama
alacsony volt (2,9%o). Posztinfekcios
szerologia, hepatitisz szerologidi, szi-
filisz sztirése szintén negativ lett. On-
koldgiai konzilium panaszai hatteré-
ben felvetette Letrozol mellékhatast,
illetve paraneoplazia lehetdségét, amely
miatt CEA, CA15-3, CA125, CA19-9
tumormarker vizsgalatokat végeztiink,
negativ eredménnyel. A beteg a Letrozolt
3 éve szedte panasz nélkiil.

A Kklinikai kép, a gyorsan valtozd
bértiinetek és a jellegzetes ldzmenet
miatt felmeriilt a Still-betegség lehet6-
sége, ezért reumatoldgiai konziliumot
kértiink, mely panaszai hatterében a
hemokulturabdl kitenyészett Staphy-
lococcust véleményezte kivalté ok-
ként, ezt azonban nem tartottuk meg-
alapozottnak, ezért szérum ferritin,

4, dbra

transzferrin, és szérum vas szintjeit el-
lendriztiik. Ferritin értéke extrém ma-
gas volt (30489 ng/ml), mig a tobbi
labor értéke nem volt kéros. Magas do-
zisu oralis szteroidot kezdtiink, amely
mellett artralgidja megszint, laztalanna
valt, bértiinetei regredialtak, altalanos
allapota rapidan javult. Kétnapi sztero-
id adas utdn készult laborban LDH (442
U/1), CRP (41,33 mg/l), ferritin (3859
ng/ml) értékei jelentédsen csokkentek.
Javult allapotban a beteget emittaltuk.

Ambuldns utankovetése soran ala-
csony dozisu szteroid mellett tartos re-
missziéban maradt, kontroll laborok-
ban, vizelet tiledékben eltérés nem volt.
Jelenleg a szteroid elhagyasa mellett a
beteg tiinet- és panaszmentes.

Megbeszélés

A felnéttkori  Still-betegség ismeret-
len eredetdi, ritka gyulladasos betegség.
Prevalencidja retrospektiv tanulmanyok
szerint 0,16/100000/év Franciaorszag-
ban, 0,4/100000/év Norvégiaban, Japan-
ban valamivel magasabb 0,22/100000/év.
(2,4,19,23,24) 1897-ben Sir George Frede-
rick Still jelentette az els6 olyan gyermek-
kori eseteket, amelyekben a reumatoid
artritisz szisztémas tiinetekkel jart. Né-
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hany évvel késébb keriiltek latotér-
be az iddsebb korban jelentkezé esetek,
amelyeket ekkor még Wissler-Fanconi-
szindromaként irt le az irodalom, majd
1971-ben E.G. Bywaters hasznélta el3szor
a felnéttkori Still-betegség megnevezést.
(1,19) Definicio szerint 16 éves kor felett
mar felndttkori Still-betegségrél beszél-
hetiink, ugyanakkor meg kell emliteni,
hogy az enyhébb lefolyasu juvenilis for-
mak néha nem keriilnek diagnosztiza-
lasra, illetve a betegség kezelés nélkiil is
remisszioba keriilhet, majd évek mulva,
immar ,felnétt korban” relapszalodik [2].

A nemek kozotti megoszlasban nem
mutatkozik kiilonbség. Kor szerint két
eléfordulasi csucsot ir az irodalom, 15 és
25 év kozott, valamint 35 és 45 év kozott
[1, 4]. Lefolyasa soran egyetlen akut shub,
esetleg évek mulva relapszal6do és kro-
nikus forma is ismert. Ez utébbi esetben
két altipust figyeltek meg. Mig egyik for-
maban inkabb a laz, szisztémas tiinetek
dominalnak, addig a masik formaban az
iziileti érintettség kifejezettebb, ezekben
az esetekben a betegség az iziileti porcot
és a csontfelszint is érinti, destrudlja [1,2].

Etioldgidja maig ismeretlen. Virusok
(rubeola, echovirus 7, mumps, kanya-
r6, Epstein-Barr virus, citomagelovirus,
parainfluenza virus, Parvovirus B-19,
coxackie, HHV®6, hepatitis B és C virus,
influenza A virus, adenovirus), bakte-
ridlis 4gensek (Yersinia enterocolica,
Mycoplasma pneumoniae, Chlamydia
pneumoniae, Brucella abortus, Borrelia
burgdorferi), illetve genetikai faktorok
(HLA DRBI1*1201 és 1501, BR25, DR2,
DR5) is szerepet jatszhatnak a betegség
kialakuldsaban [4, 19].

Az ut6bbi években megjelent szamos
cikk utal az atipusos tiinetekkel jelentke-
z0 betegség esetén annak paraneoplazias
jellegére. Az esetek dontd tobbségében
solid tumor (emld, illetve tiid6 karci-

néma), vagy hematoldgiai tumor (el-
sésorban limféma) jelentkezett, ezért a
betegek hosszutavu kovetését javasoljak
[12,22].

Patomechanizmusaban  elsddleges
szerepet tulajdonitanak az IL-18-nak,
amely a betegség akut shubja alatt kimu-
tathatéan emelkedik. Az IL-18 szerepet
jatszik az INF-y, és a TNF-a termelés-
ben, és a Th1 és Th17 sejtek aktivacioja-
ban. Feltételezik, hogy az IL-18-nak sze-
repe van a ferritin szintézisében is [3].

A diagndzis felallitasaban leginkabb
elfogadott kritériumrendszert 1992-ben
allitotta fel Yamaguchi, amelyet azota is
a legelterjedtebben hasznalnak. Ennek
megujitasara tettek kisérletet 2002-ben
Fautrel és mtsai (1. tabldzat) A legszenzi-
tivebbnek (96,2%) és megbizhatdan spe-
cifikusnak (92,1%) tartott Yamaguchi-
téle kritériumok hatranya a nagyszamu
egyéb betegség, melyet ki kell zarni, mig
a kevésbé szenzitiv (80,6%), de sokkal
specifikusabb (98,5%) Fautrel kritériu-
mok hatranya a glikozillt ferritin szint
mérése, amelyet nem tudunk rutinszeri-
en mindenhol elvégezni [4, 5, 24].

A Dbetegek magas (239°C) laz-
rél szamolnak be, amely jellegzetesen
intermittaléan jelentkezik, egy vagy két-
napi csuccsal. Er6sodé iziileti fajdalom
esetleg izomfajdalmak jellemzik, melyek
kezdetben altaldban egy iziiletre lokali-
zaltak. Els6sorban a nagyiziiletek, f6leg
a térd, konyok, boka és csuklo érintettek,
ritkdbban a vallak és a kéz kisiziletei [4].
A lazzal egyidében jelentkezd tipusos
maculo-papulosus, lazacvords rash elsé-
sorban a térzson és a végtagokon figyel-
heté meg, néha a tenyereket és a talpakat
is érinti.

A tipusos rash annyira jellegzetes,
hogy a major kritériumok kozétt szere-
pel, azonban az ut6bbi években szamos
kozleményben atipusos bértiinetek is
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1. tablazat

Yamaguchi és mtsai. 1992

Fautrel és mtsai. 2002

Major kritériumok

Major kritériumok

laz:> 39°C, legalabb egy hete tarto,
intermittald lazmenettel

laz:> 39°C, intermittald lazmenet

tobb, mint két hete tarté arthralgia

arthralgia

tipusos rash

atmeneti erythema

fehérvérsejtszam>10000/ul (>80% neutrophil)

polymorphonuclearis sejtek szama > 80%

pharyngitis

glycosilalt ferritin <20%

Minor kritériumok

Minor kritériumok

torokfajdalom

maculo-papulosus rash

lymphadenopathia és/vagy splenomegalia
és/vagy hepatomegalia

fehérvérsejtszam >10000/pl

negativ ANA, RF

emelkedett majfunkcios értékek

Kizarasos kritériumok

fertézések, malignus alapbetegség,
reumatologiai betegség

diagndzis felallitasa 5 kritérium megléte
esetén, melybél 2 major kritérium

diagnozis felallitasa 4 major, vagy 3 major
€s 2 minor kritérium esetén

leirasra keriiltek. Ilyenek az esetiinkben
is megfigyelt stabil, kissé urticariform,
felszinén esetenként diszkréten ham-
16, élénk eritémas, maculo-papulosus
exanthema, amely elsdsorban a mellkas
és a hat fels6 részén, a végtagok disztalis
részén jelenik meg, gyakran linedris
jelleggel [6, 7, 11, 13, 18]. Jelentkez-
hetnek vezikulozus, akar pusztuldzus,
akneiform, a labszarakon purpuriform
tiinetek, urticaria is, a szemhéjak 6dé-
mdja dermatomiozitiszt utdnozhat [9,
11, 13].

A tipusos boértiinetek szovettana
nem specifikus, enyhe perivaszkularis
histiocitds, limfocitds beszlir6dést la-
tunk a dermisz fels6 rétegében, direkt
immunfluoreszcencia immunglobulin és
komplement iranyaban altaldaban negativ
(3, 4]. A nem tipusos, stabil tiinetekbél
vett szovettani mintdkban parakeratdzis,

akantozis, perivaszkuldrisan limfocitas
és eozinofil sejtes besziirédés alakul
ki vaszkulitisz nélkil, a dermisz fel-
s6 rétegében neutrofil és eozinofil sej-
tes besziirddés figyelheté meg, altala-
ban mucin felszaporodas nélkiil [5, 6].
Egyiittes el6fordulasa leukocytoclastikus
vaszkulitisszel extrém ritka [1].

A 14z, artritisz, bértiinetek mellett
nem szuppuralé faringitisz, limfade-
nomegalia, splenomegalia, hepatome-
galia is jelentkezik, a majfunkcids értékek
elevaltak. Ritkdbban a perikardium és
a pleura érintettségével jaro szerozitisz,
tidoinfiltratumok is kialakulhatnak.

Szévédményeként jelentkezhet re-
aktiv hemofagocitas-szindréma, amely
a citotoxikus T-limfocitdk és a termé-
szetes OlGsejtek kontrollalatlan aktiva-
l6dasa és funkciondlis zavara, illetve a
kovetkezményes generalizalt makrofag
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aktivacié miatt kialakulé extrém gyul-
ladassal tarsuld, potencialisan életet ve-
szélyeztet6 immunszabalyozasi zavar,
akut légzési elégtelenség, miokarditisz,
perikardialis tamponad, fulminans he-
patitisz, sokk, trombotikus mikroangio-
patiak, AA amyloidosis [4, 19, 21].

A laboratériumi paraméterek értéke-
lése sordn, neutrofil leukocitozist, ané-
miat, trombocitdzist, gyorsult siillyedést,
emelkedett szérum CRP szintet, a mar
emlitett emelkedett majfunkcios értéke-
ket, negativ autoimmun panelt és reuma
faktort, negativ virus szeroldgiai teszteket,
hemokulturat, negativ torokvaladék te-
nyésztést lathatunk. [2, 4, 17]. Sok esetben
eltérés jelentkezik az alvaddsi paraméte-
rekben, akar disszeminalt intravaszkularis
koagulaci¢ is kialakulhat [4].

A szérum ferritin szintje jelentdsen
emelkedik (>3000 ng/ml), mig a szérum
Fe, szérum transzferrin és a transzferrin
szaturacio értékek nem valtoznak ez-
zel parhuzamosan [1, 5]. A ferritin egy
olyan szérum protein, amelynek szintje a
szervezetben zajlé gyulladasos folyama-
tok soran emelkedik. A felnéttkori Still-
betegség akut fazisa alatt a szérum ferri-
tin szintje extrém magasra, néha 50000
ng/l folé emelkedik. A szérum érték 6t-
sz0ros emelkedése 41%-os specificitassal,
és 80%-os szenzitivitassal jelzi a betegsé-
get. Ezzel egyidGben a szérum ferritin
egy izotipusanak a glikozildlt ferritinnek
(GF) a szintje csokken. Egészséges egyé-
nekben a GF a szérum ferritin 50-80%-t
teszi ki, mig a betegség akut szaka alatt
20%-ra csokken, és a remissziok alatt a
szérum ferritin szinttel ellentétben nem
normalizalédik [10, 15, 16]. E két érték
egyiittes vizsgalata tovabb noveli a diag-
nosztika szenzitivitasat [4, 5].

Szamos tanulmany probélt a
diagnozis felallitasaban segitséget jelentd
egyéb biomarkereket meghatarozni.

A szérum IL-18, prokalcitonin, S-100,
szérum CD163 markerek szerepe és a di-
agnosztikus haszna még tovabbi vizsga-
latokat igényel [15, 16].

Radioldgiai eltérések kronikus, izii-
letet érintd formdkban, hosszabb be-
tegség fenndllds utan a betegek kb.
40%-aban alakulnak ki. Ezek féleg a
karpo-metakarpalis, ritkdbban a tarzo-
metatarzalis iziiletet érintik. A legsulyo-
sabb iziileti destrukci¢ altalaban a térd-
iztiletben alakul ki [4, 19].

Differencial-diagnosztikai szempont-
bdl infekcidkat, malignus tumorokat,
egyéb autoimmun betegségeket kell el-
s6sorban kizarnunk, koztiik a hason-
16 ldzmenettel, rekurrdld urticariform
bortiinetekkel, iziileti érintettség-
gel jar6, de mindig monoklonalis IgM
gammopatidhoz kapcsol6dd Schnitzler-
szindromat, illetve a hasonld labor el-
térésekkel, nyaki limfadenopatiaval,
lazzal, hepatomegaliaval jaro, és a fel-
néttkori Still-betegséggel néhany eset-
ben egyiitt jelentkez6 Kikuchi-betegséget
(nekrotizald hisztiocitas limfadenitisz)
(3, 8, 20].

A kezelésében alkalmazott terapia
részben empirikus, részben kis eset-
szamu retrospektiv vizsgalatokon ala-
pul, kettds vak randomizalt vizsgalatok
nem allnak rendelkezésiinkre, azonban
az utobbi id6kben alkalmazott biologi-
ai terapiak jo effektivitdsardl szamolnak
be. A kezelésben korabban alkalmazott
nonszteroid gyulladasgatlok (NSAID),
csak a kezdeti szakban javasoltak, f6leg
tiineti szerként, a betegség lefolyasat nem
valtoztatjak meg, és a szovédmények
megakadalyozasara nem alkalmasak, ha
mégis adasra keriilnek elsdsorban magas
doézisa (150-250mg/nap) indometacin
alkalmazasa javasolt. (19) A kezelésben
hatasosnak talaltak a kortikoszteroidokat
és megfigyelték, hogy nagyobb doézi-
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sok alkalmazasa mellett (0,5-1 mg/ttkg)
gyorsabb és tartdsabb remissziot értek
el, mint alacsonyabb dézisok alkalma-
zasa mellett. A hatds mar néhany oran,
napon belill jelentkezett. A betegeknek
azonban kb. 42-45%-aban alakul ki szte-
roid dependencia, amely féleg a fiata-
labb életkorban jelentkezd, jelentésen
gyorsult siillyedéssel, szplenomegaliaval
jaré esetekre jellemz6. A hosszatava
szteroid kezelés mellékhatdsainak mér-
séklésére, és f6leg kronikus, iziileti érin-
tettséggel jar6 formakban methotrexat
(7,5-17,5mg/hét) keriilhet bevezetés-
re, amely a szteroid dependens betegek
40-70%-aban volt hatasos. Az emelke-
dett majfunkcios értékek nem jelente-
nek abszolut kontraindikaciot a haszna-
lataban, ilyenkor szorosabb ellendrzés
javasolt. A cyclosporine-A-t (2,5-5 mg/
nap) szintén hatasosnak talaltak a beteg-
ség kezelésében, azonban a betegek rosz-
szabbul toleraltak, mint a methotrexatot.
Intravénas immunglobulin (IVIG) ada-
sara tett kisérletek is torténtek, ezek
azonban nem voltak effektivebbek a
korabban leirt terapidknal, ugyanak-
kor kevés mellékhatdssal jartak, és havi
egyszeri infuzié hatdsosan kontrollal-
ta a betegséget terhesek esetében, illet-
ve alkalmazasa kifejezetten javasolt re-
aktiv hemofagocitds-szindroma esetén
[24]. A bioldgiai terapiak kozil a TNF-a
gatld szerek elsésorban a mas terapidk-
ra nem reagalo, fleg iziileti érintettség-
gel jaré kronikus esetekben bizonyultak
hat4sosnak, bar alkalmazdsuk sordn re-
aktiv hemofagocitas-szindroma fordult
el adalimumab és etanercept kezelés
mellett. Hosszutavon a betegek felében
hatasvesztés alakult ki. Tart6s remisszi-
Ot csak a betegek 25%-aban lehetett el-
érni. Az IL-1p receptor antagonista ha-
tasd, Anakinra viszont jol toleralhato,
gyors javulast ad6 terdpias lehetdség, a

betegek 50-80%-dban tartés remissziot
ér el, habar elhagyasa utan relapszus el6-
fordult. A napi adagoldsi séma és a helyi
reakcidk eléforduldsa miatt a hosszabb
felezési idejli, ezért ritkdbban adandé
Canakinumabot alkalmaztak fiatalabb
betegek esetében, szintén jo hatasfokkal.
Az IL-6 antagonista tocilizumab az el6b-
biekhez hasonl6an csokkentette mind az
iziileti, mind a szisztémas panaszokat,
adasa sordn kevés mellékhatdst tapasz-
taltak [2, 4, 14, 17, 19].

Cikkiinkkel szeretnék felhivni a fi-
gyelmet erre a ritka, és sok kihivast tar-
togatd betegségre, melynek diagnosz-
tizalasaban kiemelt szerepet kapnak a
bértiinetek, igy azok ismerete segit a mi-
el6bbi diagnozis felallitasaban.

Irodalom

[1] Champa Nataraja, Griffiths H.: Atypical
cutaneous manifestations in adult onset
Still’s diseae. Case Reports in Rheumatology,
2016, ID 4835147, 4.

DOI: 10.1155/2016/4835147

[2] Fautrel, B.. Adult-onset Still's disease
Orphanet encyclopedia, 2004. http://www.
orpha.net/data/patho/GB/uk-still.pdf

[3] Toshiyuki Yamamoto: Cutaneous mani-
festations associated with adult-onset
Still's disease: important diagnostic values.
Rheumatol. int., 2012, 32: 2233-2237.

DOI: 10.1007/s00296-011-2330-z

[4] Naim Mahroum, Hussein M., Howard, A.:
Diagnosis and classification of adult Still's
disease. Journal of Autoimmunity, 2014, 48-
49: 34-37.

[5] Fautrel, B., Zing, E., Golmard, J. L. et al.
Proposal for a new set of criteria for adult-
onset Still' disease. Medicine (Baltimore),
2002, 81: 194-200.

[6] Eri Hotta, Noriaki Nakai, Norito Katoh:
Persistent pruritic eruptions in adult-onset
Still's disease: additional histopathological
findings. Acta Dermatovenerol. Croat., 2015;
23 (2): 146-147.



HONVEDORVOS

2016. (68) 1-2. szdm

[7] Yoshifuku, K. Kawai, Kanekura, T. : Adult-
onset Still disease with peculiar persistent
plaques and papules. Clinical and Expe-
rimental Dermatology, 2014, 39: 503-505.
DOLI: 10.1111/ced.12335

[8] Karen A. Toribio, Hideko Kamino, Stephanie
Hu et al: Co-accurance of Kikuchi-
Fujimotos disease and Still's disease: Case
report and review of previously reported
cases. Clin. Rheumatol., 2015, 34: 2147-2153.
DOI: 10.1007/s10067-014-2755-3.

[9] Narvaéz Garcia , E, J., Pascual, M., Mercé
Lopez de Recalde et al.: Adult-onset Still’s
disease with atypical cutaneous mani-
festations. Medicine, 2017, 96:11 (e6318).
DOI: 10.1097/MD.0000000000006318.

[10] Gerfaud-Valentin, M., Maucort-Boulch,
D., Hot, A. et al.: Adult-onset Still disease.
manifestations, treatment, outcome and
prognostic factors in 57 patients. Medicine,
2014, 93 (2): 91-98.

DOI: 10.1097/MD.0000000000000021.

[11] Nobuyuki Kikuchi, Matassa Satoh, Mikio
Ohtsuka M. et al.: Persistent pruritic papules
and plaques assosiated with adult-onset Still’s
disease: Report of six cases. Jap. J. Derm.,
2014, 41: 407-410.

[12] Sun, N. Z., Berzinski, E., A., Berliner, J. et al.:
Updates in adult-onset Still disease: atypical
cutaneous manifestations and assosiations
with delayed malignancy. J. Am. Acad.
Dermatol., 2015, 73: 294-303.

DOI: 10.1016/j.jaad.2015.04.063

[13] Zeynep Meltem Akkurt, Mehtap Bozkurt,
Drrya Ucmak et al.: Atypical cutaneous featu-
res in adult onset Still’s disease. Indian J. Der-
matol., Venereol Leprol., 2014, 80: 250-253.
DOI: 10.4103/0378-6323.132254

[14] Dae Hyun Yoo: Treatment of adult onset
Dtill's disease: up to date. Expert Rev. Clin.
Immunol., 2017, 13 (9): 849-866.

DOI: 10.1080/1744666X.2017.1332994

[15] Mitrovic, S., Fautrel, B.: New markers for
adult-onset Still’s disease. Joint Bone Spine,
2017 May 18.

DOI: 10.1016/.jbspin.2017.05.011

[16] Colafrancesco, S., Priori, R., Valesini, G. et
al.: Presentation and diagnosis of adult-onset
Still's disease: the implication of current
and emerging marker sin overcoming the
diagnostic challenge. Expert Rev. Clin.
Immunol., 2045, 11: 749-761.

DOI: 10.1586/1744666X.2015.1037287

[17] Sfriso, P, Priori, R., Valesini, G. et al.: Adult-
onset Still's disease: an Italian multicentre
retrospective observational study of mani-
festations and treatment in 245 patients.
Clin. Rheumatol., 2016, 35: 1683-1689.
DOI: 10.1007/s10067-016-3308-8

[18] Jianjun Qiao, Juan Bai, Hong Fang: Persistent
pruritic lesions in adult onset Still’ disease.
Am. J. Med. Sci.: 2016; 352 (5): 540-541.
DOI: 10.1016/j.amjms.2016.03.016

[19] Gerfaud-Valentin, M., Jamilloux, Y., Iwaz, J.
et al.: Adult-onset Still’s disease. Autoimmun
Rev. 2014, 13: 708-722.

DOI: 10.1016/j.autrev.2014.01.058.

[20] Cozzi, A,, Papagrigoraki, A., Biasi, D. et al.:
Cutaneous manifestations of adult-onset Still’s
disease: a case report and review of literature.
Clin. Rheumatol., 2016, 35: 1377-1382.

DOI: 10.1007/s10067-014-2614-2.

[21] Yun Zhang, Yingyun Yang, Yujia Bai et al.:
Clinical characteristics and follow-up analysis
of adult-onset Still's disease complicated by
haemophagocytic lymphohistiocytosis. Clin.
Rheumatol,, 2017, 35: 1145-1151.

DOI: 10.1007/s10067-016-3178-0

[22] Yamaguchi M., Ohta A., Tsunematsu T. et al.:
Preliminary criteria for classification of adult
Still's disease. J. Rheumatol., 1992, 19: 424-
431.

[23] Magadur-Joly, G., Billaud, E., Barrier, J. H.
et al.: Epidemology of adult Still's disease:
estimate of the incidence by a retrospective
study in west France. Ann. Rheum. Dis.,
1995, 54(7): 587-590.

[24] Wakai K., Ohta A., Tamakoshi A. et al.: Esti-
mated prevalence and incidence of adult
Still’s disease: findings by a nationwide epi-
demological survey in Japan. ]. Epidemiol.,
1997, 7: 221-225.



2016. (68) 1-2. szdm

HONVEDORVOS

Adrienn Kasa-Kovacs MD,
Col. Adrienne Vajda MDMC, PhD

Adult Onset Still’s disease
with atypical cutaneous
manifestations

The adult onset Still's disease is a rare
variant of the systemic juvenile rheuma-
toid arthritis of unknown origin. This
case report is about a 62-year-old wom-
an, who was hospitalized with high re-
current fever, arthralgia and maculopap-
ular rash, in very bad condition. After

excluding any infectious, rheumatologic
and malignant disease, the possibility of
Still’'s disease had been confirmed by ex-
treme elevated serum ferritin level. This
case report reviews current knowledge
about this disease, pointing out it’s diag-
nostic challenge.
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