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(.2)رود که معیارهای کامل آرتریت روماتوئید کلاسیک را ندارند بیماری استیل با شروع در بزرگسالی، برای توصیف بیمارانی به کار می (. 1. )یک اختلال التهابی سیستمیک نادر با علت ناشناخته است(AOSD)بیماری استیل بزرگسالان •

(.6-3. )شوندرسد زنان کمی بیشتر از مردان مبتلا میبه نظر می. ن یک بیماری بسیار ناشایع استلابیماری استیل بزرگسا•

(.7)نظر می رسد نقش اصلی در پاتوژنز این بیماری دارند بهTNF-αو IFN-γ ،IL-18 ،IL-6 ،IL-1های پیش التهابی مانند سایتوکاین(. 2. )اندفاکتورهای ژنتیک و عوامل عفونی را در ایجاد آن موثر دانسته. اتیولوژی بیماری استیل بزرگسالان ناشناخته است•

(.8. )درجه ، راش های پوستی، آرترالژی یا آرتریت واقعی میباشد39ای با دمای اغلب بالای شامل تب نیزه AOSDعلائم بالینی اصلی •

(.10)سیر بیماری می تواند بصورت مونوفازیک، پلی فازیک و یا مزمن باشد (. 9)تواند فاکتور خوبی برای ارزیابی فعالیت بیماری باشد بالا می رود که می AOSDسطح سرمی فریتین در . در بیماران آنمی و ترومبوسیتوزیس نیز به طور شایع وجود دارد. درصد بیماران وجود دارد80لکوسیتوز همراه با نوتروفیلیا در حدود (. 8)شود که در اکثر بیماران دیده می  ESRو CRPیافته های آزمایشگاهی شامل افزایش قابل توجه •

(.11)درصد بیماران مشاهده شد 74افزایش فریتین در . بودCRPو ESRپاسخ فاز حاد در اکثر بیماران بصورت افزایش زیاد در سطح . در جمعیت چین شایعترین علائم شامل تب، آرتریت، راش و گلو درد بوددر یک مطالعه•

(.12)شود شخص می ر مبیماری استیل بزرگسالان یک بیماری خودالتهابی سیستمیک نادر است که با علایم سه گانه کلاسیک تب، درد مفصل و بثورات برجسته و ناهموا•

(.14)عوامل ژنتیکی نیز در این بیماری نقش دارند . (13)اند های باکتریایی به عنوان عوامل موثر در ایجاد این بیماری عنوان شدهعفونت•

(.16, 15)ممکن است در پیشرفت بیماری نقش داشته باشد(IL-1)1-اینترلوکین •

(.  17)سال را درگیر می کند 35تا 16این بیماری در درجه اول بزرگسالان جوان بین سنین •

(.18)فارنژیت می تواند با عودهای بیماری همراهی داشته باشد . درد مفصل، فارنژیت یا التهاب گلو غیرچرکی شدید در بیماری استیل بزرگسالان شایع است. راش ها در بیماری استیل معمولا تنه و اندام ها را درگیر می کنند. دار استدرصد بیماران در فواصل حملات تب، بیمار همچنان تب20در •

(.19)درصد دیده شده است 40تا 30پریکاردیت، پلورال افیوژن و ارتشاح ریوی گذرا در . طحال نیز ممکن است در این افراد بزرگ باشد. در حدود نصف بیماران، لنفادنوپاتی گردنی بزرگ و کمی دردناک وجود دارد•

(.18)نامیده می شود( MAS)این سندرم وقتی همراه با بیماری استیل بزرگسالان یا آرتریت سیستمیک جوانان باشد، سندرم فعال سازی ماکروفاژ . است( HPS)یکی از این بیماری ها سندرم هموفاگوسیتیک واکنشی .  بیماری استیل می تواند با شماری از بیماری های هماتولوژیک همراهی داشته باشد•

(. 20. )شودهای آزمایشگاهی و حذف سایر اختلالات احتمالی انجام میحال دقیق بیمار، یافتهتشخیص معمولا براساس ارزیابی کامل بالینی، شرح. هیچ آزمون اختصاصی برای تشخیص این بیماری وجود ندارد•

(.21)هستند( آنمی)های قرمز خون یا سطح پایین گلبول( ترومبوسیتوز)و یا پلاکت ( لکوسیتوز)های سفید خون افراد مبتلا غالبا دارای سطح بالایی از گلبول•

(. 20)تقریبا در همه بیماران مبتلا به بیماری استیل مشاهده می شود ESRو CRPافزایش •

اینی قابل ذکر دیگر این است که نسبت فریتین گلیکوزیله در نکته. لیتر نیز دیده شده استنانوگرم بر میلی10000لیتر در بیماری استیل گزارش شده است و حتی مقادیر بالای نانوگرم بر میلی3000فریتین بالای . شودبنابراین، برای ارزیابی درمان استفاده می. ی مستقیم داردهای فاز حاد است که با فعالیت بیماری رابطهفریتین یکی از واکنش دهنده. بیماران فریتین سرم افزایش یافته است% 70در حدود . یابدفریتین سرم غالبا به طور نامتناسب در بیماری استیل بزرگسالان افزایش می•

(.22)دارد % 93و اختصاصیت % 43برای تشخیص بیماری حساسیت % 20برابر نرمال همراه با فرم گلیکوزیله ی کمتر از 5وجود فریتین توتال بالای . استفاده از سطح سرمی فریتین توتال و گلیکوزیله با هم در تشخیص کمک کننده تر از هر یک به تنهایی می باشد. ی بیماری های روماتولوژیک پایین استبیماری نسبت به بقیه•

(.23)هستندLDHو ALT ،ASTبعلاوه، بعضی از بیماران دارای سطح بالایی از •

•

(.24)طور شایعی دراین بیماری بالا است به IL-6سطح سرمی اینترفرون گاما و •

(. 25)آرتریت در اوایل سیر بیماری، درگیری مفاصل لگن و شانه و نیاز به درمان با گلوکوکورتیکوئیدها برای مدت بیش از دو سال است آگهی وجود دارد که شامل وجود پلیبینی کننده زمان بیماری و پیشتعداد زیادی فاکتور پیش. سیر بالینی بیماری به صورت مونوفازیک، متناوب یا مزمن می باشد•

(.  26)است( DMARD)و گلوکوکورتیکوئیدها، عوامل بیولوژیک و داروهای ضدروماتیسمی تعدیل کننده بیماری ( NSAIDs)های اصلی درمان، داروهای ضدالتهابی غیراستروئیدی گزینه•

•Lenert (.27)در بیماران مشاهده شد%( 12/3)و سندرم زجر تنفسی حاد ( ٪4/7)سازی ماکروفاژ برخی عوارض شدید مربوط به بیماری، از جمله سندرم فعال.. بود%( 68/9)سال و با غلبه زنان 43/08در این مطالعه میانگین سنی بیماران . ای انجام دادندمطالعه

•Hu (.28)بودند( درصد7/33)کلروکین و هیدروکسی( درصد8/52)، متوترکسات (درصد3/96)بیشترین داروهای مورد استفاده گلوکوکورتیکوئیدها . افزایش فریتین سرم داشتند% 95/8بیماران لکوسیتوز و % 85/6. درصد موارد مشاهده شد73/1و 79/9، 91/3ترتیب در تب نیزه ای، بثورات و آرترالژی به. سال بود37/7میانگین سن شروع بیماری . مطالعه ای در چین انجام دادند

•Zhang  دار شده توسط های بالینی و فالوآپ بیماری استیل بزرگسالان عارضهمطالعه ای با هدف بررسی ویژگی( 2016)و همکارانHLHنگر موارد بیماری استیل بزرگسالان با به طور گذشته. انجام دادندHLH(10نفر ) و بدونHLH(305نفر )یا هموفاگوسیتوز در مغز استخوان باید به عنوان علائم عارضه / های خونی، اختلال شدید عملکرد کبد و در نهایت بیان شد که در بیماران مبتلا به بیماری استیل بزرگسالان،کاهش غیرقابل توضیح سلول. بررسی شدHLH(.29)در نظر گرفته شود

•Liu پاسخ فاز حاد در بیشتر بیماران، با افزایش . بود%( 49/3)و گلو درد ( ٪78/6)، بثورات (٪57/3)، آرتریت (٪96)شایعترین علایم تب . سال بود35تا 16نفر شروع بیماری از سن 39در . نفر زن بودند44بیمار مورد بررسی، 75از . ای در چین انجام دادندمطالعهESR(77 )% وCRP(84 %(.30)موارد وجود داشت ٪74/1هیپرفریتینمی در . مشخص شد

•Kong افزایش ٪78، گلودرد ٪90آرتریت ، پلی٪95، بثورات ماکولوپاپولار بزرگسالی ٪100عمده ترین ویژگی های بالینی عبارت بودند از تب نیزه ای . ای در چین انجام دادندمطالعه ،ESR 96 % (.  31. )بیماران با گلوکوکورتیکوئید و سرکوب کننده سیستم ایمنی تحت درمان قرار گرفتند% 63و 95به ترتیب %. 99و هایپرفریتینمی

•Magadur-Joly (.32)از بیماران وجود داشت٪23سال بود، سابقه آلرژی در 36میانگین سنی جمعیت مورد مطالعه . ای با هدف در غرب فرانسه انجام دادندمطالعه

Adult Onset Still's Disease, AOSDدر مراجعین به درمانگاه روماتولوژی کاشان انجام دهیم( AOSD)ای با هدف بررسی ویژگی های جمعیت شناختی، علائم بالینی و نتایج فالوآپ طولانی مدت بیماری استیل بالینی بزرگسالان با توجه به محدود بودن مطالعات انجام یافته در این زمینه و نبود مطالعه مشابه در منطقه ما، بر آن شدیم تا مطالعه•

کاشاندر مراجعین به درمانگاه روماتولوژی ( AOSD)ویژگی های جمعیت شناختی، علائم بالینی و نتایج فالوآپ طولانی مدت بیماری استیل بزرگسالان بررسی 
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مقدمه

و روش هامواد  یافته ها

و نتیجه گیریبحث

سال بوده است 46ها در زمان شروع بیماری بیماران زن و میانگین سن آن% 72نیز    Asanumaدر مطالعه (. 34)بوده است سال 47/5بیماران زن و میانگین سن در زمان تشخیص % Zeng 73/8در مطالعه (. 33)زن بودند % 57سال و 30میانگین سن بیماران در زمان تشخیص بیماری Kalyoncuدر مطالعه . اندقرار داشته%( 48/3)سال 40تا 30ها در گروه سنی سال بود که بیشتر آن38/22±11/08ها زن بودند و میانگین سنی آن% 63/8بیمار بررسی شد که 58در مطالعه حاضر پرونده •
.  مشاهده شد40-30در مطالعه حاضر نیز همسو با مطالعات فوق شیوع بیشتر بیماری در زنان و آغاز آن در دهه (. 35)

شود در اکثریت مطالعات تب، همانطور که مشاهده می(. 34)بیماران مشاهده شد % 13/1هپاتومگالیو % 37/7اسپلنومگالی، %52/5لنفادنوپاتی در . شایعترین علایم بیماری استیل در چین بودند% 86/5و 88/5، 100با شیوع آرترالژیتب، راش،  Zengدر مطالعه . بیماران مشاهده شد% 13/8و 27/6، 32/8ترتیب در اسپلنومگالی، لنفادنوپاتی و هپاتومگالی نیز به. بود%( 60/3)و میالژی %( 42)، راش %(93/1)، آرتریت %(93/1)ترتیب تب ترین علایم بیماران استیل بهدر مطالعه حاضر شایع•
.  های جمعیتی استدهد که احتمالا به دلیل تفاوتهایی نشان میشایعترین علائم بالینی بیماری استیل بودند، هرچند شیوع آن در مطالعات تفاوتآرترالژی، راش

. که نسبت به مطالعه حاضر شیوع بیشتری داشته است و احتمالا به دلیل حجم نمونه بزرگتر، تفاوت جمعیتی یا دوره پیگیری است( 27)در بیماران مشاهده شد % 12/3بیماران و سندرم زجر تنفسی حاد در ٪4/7سازی ماکروفاژ در بیمار مبتلا به بیماری استیل بزرگسالان ایالات متحده عوارض شدید مربوط به بیماری، شامل سندرم فعال105روی Lenertدر مطالعه . مشاهده شد و درهیچ کدام از بیماران پنومونی مشاهده نشد%( 1/7)بیمار 1سازی ماکروفاژ در عارضه فعالدر مطالعه حاضر•
(.  31)٪62و اختلال عملکرد کبد % ESR 96، افزایش ٪98، نوتروفیلی %99در چین عمده ترین ویژگی های آزمایشگاهی بیماری استیل عبارت بودند از هایپرفریتینمی ( 2010)و همکاران Kongدر مطالعه . بود%( 58/6)خونی و کم%( 58/6)، لکوسیتوز %LDH(65/5)، افزایش %CRP(75/9)های دیگر شامل افزایش یافته. بیماران مشاهده شدند% 91/4و 94/8ترتیب در فریتین فراوان ترین یافته آزمایشگاهی مشاهده شده در بیماران استیل بود، به طوریکه بهو ESRدر مطالعه حاضر افزایش •

.  دهد که شروع مصرف پردنیزولون در بیماران بایستی مدنظر و تحت درمان قرار گیردبیشتر بود که احتمالا به دلیل تفاوت جمعیتی، رژیم غذایی و داروی مصرفی است و نشان میZengو  Huخونی نسبت به مطالعه  های آزمایشگاهی مشابه مطالعات فوق بود، هرچند شیوع کممطالعه حاضر از نظر یافته
ریلوناسپت، آناکینرا و ) IL-1از بیماران نیز تحت درمان داروهای ضد ٪25. خصوصا متوترکسات دریافت کرده بودند( DMARD)یا داروهای ضدروماتیسمی تعدیل کننده بیماری /دو سوم بیماران مبتلا به بیماری استیل استروئیدهای سیستمیک وLenertدر مطالعه . دریافت کرده بودندTNFبیماران داروهای ضد% 8/6همچنین فقط . بوده است%( 60/3)و متوترکسات %( 89/7)کلروکین ، هیدروکسی(به غیر از پردنیزولون)ترین داروهای مصرفی در بین افراد مورد مطالعه در مطالعه حاضر شایع•

(.  36)ای که برای مدیریت تظاهرات سیستمیک و مفصلی بیماری استیل توصیه شده است، مطابقت دارد های اولیهبا استراتژی DMARDیا /ورویکرد درمانی استروئیدهای سیستمیک. گردددر مطالعه حاضر نسبت به مطالعه فوق به عواملی از جمله دسترسی کمتر به دارو و هزینه تمام شده دارو بر می IL-1و TNFکمتر بودن میزان تجویز داروهای ضد (. 27)قرار گرفته بودند  TNFداروهای ضد ٪20و ( کاناکینومب
، اکثریت بیماران استیل در ابتدا رژیم دارویی شامل دوزهای مختلف کورتیکواستروئید را برای دستیابی به (2019)و همکاران Huدر مطالعه . گرم بوده استمیلی30بیماران بالای % 17/2گرم و میلی30-15بیماران  % 55/2گرم و کمتر، در میلی15بیماران % 27/6پردنیزولون در دوز مصرفی در مطالعه حاضر(. 37, 34)ترین داروی مورد استفاده برای درمان بیماران مبتلا به بیماری استیل بزرگسالان در بسیاری از کشورها از جمله چین هستند گلوکوکورتیکوئیدها از جمله پردنیزولون هنوز رایج•

(.  28)گرم برکیلوگرم وزن بدن دریافت کردند میلی2بیماران در دوز بیشتر از % 5/6گرم بر کیلوگرم وزن بدن و میلی2تا 1بیماران در دوز % 25گرم بر کیلوگرم وزن بدن، در میلی1تا 0/5از بیماران پردنیزولون را در دوز % 50طوریکه رمیشن  کلینیکی دریافت کردند، به
.ها استهای مطالعه حاضر از نظر میزان بهبودی همسو با آنیافته(. 28)کلروکین، به بهبودی اولیه دست یافتند های درمانی مختلف، عمدتا شامل گلوکوکورتیکوئیدها، متوترکسات یا هیدروکسیبیماران با رژیم% 84/4مشاهده شد که  Huدر مطالعه . بوده است%  51/7و تجربه حداقل یک عود  % 96/6(  سال و بیشتر1)، رمیشن بلندمدت %81،  تعهد به درمان %17/2در مطالعه حاضر در بیماران مورد مطالعه فراوانی تأخیر در درمان اولیه •
آگهی آگهی ضعیف نسبت به بیماران با پیشبا این حال در افراد دارای پیش. آگهی بیماران نداشته استو تجربه حداقل یکبار عود ارتباط معناداری با پیشProtocol destiny، دوز مصرفی پردنیزولون، تأخیر در درمان اولیه، تعهد به درمان، نوع رژیم درمانی، antiTNF، سن شروع بیماری، طول مدت بیماری، مصرف BMIجنس، سن، های آماری نشان داد که بررسی. اندآگهی نرمال داشتهپیش%( 77/6)نفر 45آگهی ضعیف و پیش%( 22/4)نفر 13بیمار مورد مطالعه 58در مطالعه حاضر از •

.بوده است و تجربه حداقل یکبار عود بیشتر بوده است( گرممیلی30بالاتر از )نرمال طول مدت بیماری و تأخیر در درمان اولیه بیشتر بوده است، همچنین دوز مصرفی پردنیزولون بالاتر 
علاوه بر این در . به دلیل نادر بودن این بیماری است( نفر58)اگهی بیماران ارتباط نداشت که احتمالا به دلیل کوچک بودن حجم نمونه در مطالعه حاضر برخلاف مطالعات فوق هیچ یک از فاکتورهای مورد بررسی با پیش(. 38)آگهی ضعیف همراه بوده است بالا و عدم پاسخ به کورتیکواستروئیدها با پیشESRآگهی ضعیفی داشته و به کورتیکواستروئیدها مقاوم بودند و در کره نیز گزارش شد که تقریبا نیمی از بیماران مبتلا به بیماری استیل بزرگسالان پیش( 2012)و همکاران Kimدر مطالعه •

. شود در مطالعات آتی مدنظر قرار گیرداگهی بررسی نشد که توصیه میمطالعه حاضر ارتباط تظاهرات آزمایشگاهی و علائم بالینی با پیش

نتیجه گیری•
.آگهی بیماران نداردو تجربه حداقل یکبار عود ارتباط معناداری با پیشProtocol destiny، دوز مصرفی پردنیزولون، تأخیر در درمان اولیه، تعهد به درمان، نوع رژیم درمانی، antiTNF، سن شروع بیماری، طول مدت بیماری، مصرف BMIدر مطالعه حاضر جنس، سن، •

متغیر
*آگهیپیش

p-value
نرمالضعیف

جنس
مرد

زن

6(28/6)

7(18/9)

15(71/4)

30(81/1)
0/603

37/980/756±39/0811/66±9/10سن

BMI
30کمتر از 

به بالا30

9(20/0)

4(30/8)

36(80/0)

9(69/2)
0/658

33/840/950±33/6212/16±8/87سن شروع بیماری

5/130/219±6/463/42±3/28طول مدت بیماری

antiTNFمصرف 
دارد

ندارد

2(40/0)

11(20/8)

3(60/0)

42(79/2)
0/670

دوز مصرفی پردنیزولون

کم

متوسط

بالا

2(12/5)

6(18/8)

5(50/0)

14(87/5)

26(81/3)

5(50/0)

0/063

تأخیر در درمان اولیه
دارد

ندارد

3(30/0)

10(20/8)

7(70/0)

38(79/2)
0/829

تعهد به درمان
بله

خیر

12(25/5)

1(9/1)

35(74/5)

10(90/9)
0/438

نوع رژیم درمانی

HCQ

Mtx

HCQ+ Mtx

5(14/7)

3(33/3)

5(33/3)

29(85/3)

6(66/7)

10(66/7)

0/246

Protocol destiny

Continue

change

Add

Discontinue

1(5/9)

1(16/7)

8(40/0)

3(20/0)

16(94/1)

5(83/3)

12(60/0)

12(80/0)

0/094

تجربه حداقل یکبار عود
دارد

ندارد

9(30/0)

4(14/3)

21(70/0)

24(85/7)
0/263

1جدول شماره 

.آگهی ضعیف در نظر گرفته شدندعنوان پیشبرایشان رخ داده است بهDisabilityیا Deformity ،Limitation motion ،Erosionبیمارانی که حداقل یکی از پیامدهای 

، سن شروع بیماری، طول مدت BMIدهد هیچکدام از متغیرهای مستقل شامل جنس، سن، مینشان 1جدولهای یافته
 Protocol، دوز مصرفی پردنیزولون، تأخیر در درمان اولیه، تعهد به درمان، نوع رژیم درمانی، antiTNFبیماری، مصرف 

destinyآگهی بیماران ندارد و تجربه حداقل یکبار عود ارتباط معناداری با پیش(0/05p>.)
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