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Eriskin baglangi¢li Still hastalign (EBSH) ilk olarak Bywaters
tarafindan ¢ocuklarda goriilen Juvenil Romatoid Artritten (Still
Hastaligr) farkli bir klinik tablo olarak tanimlanmistir. EBSH
genellikle zor tan1 konulan, etiyolojisi tam olarak bilinmeyen, geng
eriskinleri etkileyen ve nadir goriillen bir romatolojik hastaliktir.
Aksamlar yiikselen sivri patern ates (239°C), karakteristik olarak
somon renginde, gegici eritemli, makiilopapiiler dokiintii, artrit/
artralji, hepatosplenomegali, lenfadenopati, 16kositoz, bogaz agrist
ve serozit ile karakterizedir. Yazida, akut dirtiker ve anjiyo6dem
tanisiyla sistemik steroid ve antihistaminik tedavileri ile tam
diizelmeyen ve yapilan ileri tetkikler 1s1g1nda EBSH tanisi alan iki
olgu paylagilmaktadir. Aksamlar: yiikselen atese eslik eden inatg1
irtikeryal lezyonlarin ayirici tanisinda EBSH mutlaka akilda
bulundurulmalidir.

Anahtar kelimeler: Eriskin baglangich Still hastaligi, tirtiker, deri
bulgular1

ABSTRACT

Adult-onset Still’s disease (AOSD) was first described by Bywaters as
a different clinical entity from Juvenile Rheumatoid Arthritis (Still’s
Disease). It is an uncommon, acute, systemic inﬂammatory disease
of unknown etiology, which is characterized by a high spiking
fever (239°C), typical skin rash with an evanescent salmon-pink
erythema, leukocytosis, arthritis/arthralgia, hepatosplenomegaly,
lymphadenopathy, leukocytosis, sore throat and serositis. We report
two patients in whom urticaria-like rash and angioedema were
uncommon presenting features of AOSD where treatment was
attempted with antihistamines and systemic steroids. AOSD should
be kept in mind in persistent urticarial skin rash with accompanying
spiking fever.
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GIRIS
Eriskin baglangichh  Still hastaliginin  (EBSH) en
onemli bulgular1 arasinda inat¢i yitksek ates (hastalarin

%60-%100’iinde>39°C), ozellikle proksimal ekstremite
ve govdede belirgin olan, kalici olmayan somon rengi

makiilopapiiler dokiintii, artrit/artralji (en sik el bilegi, diz ve
ayak bilegi tutulumu,%70-100) ve nétrofil agirlikli 16kositoz
bulunur. Nadiren EBSH’de karaciger fonksiyon bozuklugu,
plorit, perikardit, splenomegali, renal disfonksiyon ve

hemofagositik sendroma rastlanabilmektedir (1,2).
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OLGU 1

Yirmi dokuz yaginda kadin hasta yiiz ve viicutta kagin-
tili dokiintii gikayeti ile poliklinigimize bagvurdu. Yapilan
dermatolojik muayenesinde yiizde yaygin 6dem (Sekil 1),
govde, proksimal ve alt ekstremitelerde lineer, kobnerizas-
yon gosteren irtikeryal plaklar (Sekil 2,3) izlendi. Hasta
diz ve ayak bileklerinde hareket sirasinda ve palpasyonda
agr1 oldugunu bildirdi. Etiyolojik aragtirmaya yonelik he-
mogram, biyokimya, tam idrar tahlili (TIT), tiroid fonk-
siyon testleri (TFT), hepatit ve HIV serolojisi, C-reaktif
protein (CRP), eritrosit sedimentasyon hizi (ESR), idrar
kiltird, bogaz kiltiirii, VDRL-RPR, TPHA, anti-toxop-
lasma, anti-rubella, anti-sitomegaloviriis anti-korlar is-
tendi. Hastadan irtiker ve trtikeryal vaskiilit 6n tanila-
riyla bir adet punch biyopsi alindi. Hastaya difenhidramin
ampul (im) giinde 2x1, setirizin HCI tablet giinde 1x1 ve
parasetamol tablet 1x1 tedavisi uygulandi. Urtikeryal plak-
larin, antihistaminik tedavi almasina ragmen, aksam ates
yiiksekligini (=39°C) takiben ortaya ¢iktigi gozlemlendi.
Etiyolojik aragtirmaya yonelik istenen tetkik sonuglarinda
idrar ve bogaz kiiltiirleri, viral hepatit serolojileri, anti to-
xoplasma IgM, anti rubella IgM ve anti CMV IgM, VDRL-
TPHA, romatoid faktor, anti niikleer antikor, C4 ve anti
cift sarmalli DNA negatif, CRP 276 mg/L (0-5 mg/L), ESR
89 mm/h (<20 mm/hr), serum ferritin 1190 ng/mL (13-
150 ng/mL) ve nétrofil agirlikl beyaz kiire yiiksek (beyaz
kiire 17.24 10*/mm?3(4-10 10*/mm?), notrofil %85,2 (%45-
78) saptandi (Tablo I). Punch biyopsi sonucu epidermiste
ortokeratoz, retelerde diizlesme, papiller dermiste perivas-
kiiler lokalizasyonda ve liimende nétrofilden baskin infilt-
rat seklinde saptandi. Aksamlar1 239°C’ye kadar yiikselen
ates ve sonrasinda iirtikeryal dokiintiisiiniin olmasi, 6zel-
likle diz ve ayak bileklerinde artralji eslik etmesi nedeniyle
hastaya EBSH tanis1 konularak romatolojiye yénlendirildi.
Hastanin deri lezyonlar: ve eklem sikéyetleri oral metot-
reksat 15 mg/hafta ve metilprednisolon oral 4 mg tedavisi
ile kontrol altina alindi.

OLGU 2

Yirmi yedi yaginda kadin hasta viicudunda kirmiz,
kasintili dokiintiler ¢ikmasi, yiiziinde, gozlerinde ve
dudaklarinda sisme, eklemlerde agr1 sikayetiyle poliklini-
gimize bagvurdu. Sikayetlerinin ilk olarak 8 ay dnce basla-
dig1 ve bu nedenle dermatoloji servisinde yatisinin oldugu;
intraven6z metilprednisolon tedavisi sonrasinda oral pred-
nisolon ve oral antihistaminik tedavi ile taburcu edildigi
6grenildi. Ancak mevcut sikayetlerine ek olarak son 3-4

Sekil 1. Tiim yiizde yaygin 6dem ve eritemli, 6demli ¢ok sayida
tirtikeryal papiil ve plaklar.

Sekil 2. Abdomende yerlesim gosteren, ¢ok sayida lineer ve
paptiler karakterde eritemli hafif 6demli trtikeryal lezyonlar.

Sekil 3. Bilateral bacaklarda, eritemli, hafif 5demli, lineer ve plak
karakterde tirtikeryal lezyonlar.
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Sekil 4. Boyun ve 6n torakal bolgede aniiler karakterde eritemli
ve 6demli iirtikeryal plaklar.

Sekil 5. Sag tist kol yerlesimli ¢ok sayida, hafif eritem ve 6demli,
aniiler karakterde tirtikeryal plaklar.

aydir el parmak eklemlerinde ve dizlerde agrisi oldugunu
belirtti. Hastanin yatigindaki dermatolojik muayenesinde;
yiizde ve bilateral periorbital bolgede 6dem ve eritem,
ense-sa¢ ¢izgisi bileske bolgesinden baslayip tiim enseyi
saran, boyun 6n kismma dogru uzanan lividi eritemli,
palpasyon ile 1s1 artisinin oldugu papiil ve plak lezyonlar
izlendi (Sekil 4). Bilateral kulak ¢evresinde 6dem ve eritem,
her iki kolda gaplar1 1-8 mm arasinda degisen, yer yer canli
eritemli papiil ve plaklar bulunmaktayd: (Sekil 5). Govde
6n ve arka ylizde 1-4 mm arasinda degisen papiil ve plak
lezyonlar, inguinal bolgeden femoral bolgeye gecerken
caplart 3-8 mm olarak degismekteydi. Bilateral plantar

bolgede 3 cm capinda eritemli plak lezyonu mevcuttu.
Yatist sirasinda atesi 38.6°C idi. Hastadan trtiker ve trti-
keryal vaskiilit 6n tanilariyla 2 adet puch biyopsi alind1.
Ozellikle aksamlar1 yiikselen atesini (39.6°C) takiben deri
lezyonlarinin arttig1 dikkati ¢cekti. Bu dokuntiiler 24 saat
igerisinde kaybolmaktaydi. Hastaya metil-prednizolon 60
mg/giin, difenhidramin ampiil (im) 2x1 ve setirizin HCI
1x1 tedavisi baslandi. Tetkikler sonucunda hepatit ve
HIV serolojileri, C3 ve C4, idrar kiltiirii, bogaz kiiltiird,
ekokardiyografi (EKO), VDRL-RPR, Brusella tiip aglii-
tinasyon testi, kan kiiltiirii, ANA, RF, TFT, TIT tetkik-
lerinde patoloji saptanmadi. CRP 31.9 mg/L (0-5 mg/L),
ESR 18 mm/h (<20 mm/hr) idi. Histopatolojik inceleme
sonucunda epidermiste diizenli yap1, dermiste hafif 6dem,
perivaskiiler ve interstisyel bol eozinofil, 16kosit, seyrek
lenfosit infiltrasyonu saptandi. Tam kan sayiminda beyaz
kiirede yiikseklik (20.68 10°/uL ¢ogunlugu graniilosit-
lerden olusmak iizere) dikkati ¢ekti (Tablo I). Hasta klinik
bulgular ve laboratuvar tetkikleri ile birlikte EBSH siiphesi
ile romatoloji bélimi ile konsiilte edildi. Konsiiltasyon
sonucunda EBSH tanis1 alan hastaya metotreksat 15 mg/
hafta tedavisi verilerek takibe alindi.

TARTISMA

EBSH’de tipik kutanéz somon rengi makiilopapiiler
dokintiiniin yani sira persistan, eritemli ve skuamly, lineer
konfigiirasyon gosteren kagintili papiil ve plaklar, iirtiker,
cesitli karakterde dokiintiiler (vezikiilopiistiiler eriipsiyon,
akneiform ertipsiyon, purpura, generalize persistan eritem,
sabit plaklar, prurigo pigmentoza benzeri eriipsiyon ve
peau d’orange benzeri infilte lezyonlar) de tanimlanmigtir
(3,4).

Bazi yazarlar Yamaguchi kriterlerinin en yiiksek
ozgiinliige sahip (%93.5) olmasi nedeniyle tanida
kullanilmasimi uygun bulmaktadir (Tablo II). Tan: i¢in
en az 2 major ve 3 minér kriter pozitifligi gerekmektedir
(5). Yamaguchi kriterlerine ek laboratuvar tetkiklerinde
C- reaktif protein (CRP), eritrosit sedimentasyon hizi
(ESR) ve belirgin serum ferritin yiiksekligi (=2.500mg/L)
de EBSH olgularda sik karsilagilan bulgulardir (6). ESBH
i¢in herhangi bir tanisal test olmamast ve bir¢ok hastaligin
ayrict taniya girmesinden dolayr iirtikeryal plaklarla
basvuran hastalarda ates, halsizlik, artralji, nérolojik,
kardiyovaskiiler ve respiratuvar sikdyetlerin de eglik etmesi
halinde; hastalarda EBSH’ nin yani sira diger trtikeryal
lezyonlar ile prezente olabilecek sistemik hastaliklarin da
ayiricl tanisini yapmak gereklidir.
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Tablo I. Hastalarin Klinik ve Laboratuvar Bulgular:

Hasta 1 Hasta 2
Yas 29 27
Cinsiyet kadin Kadin
Ates 39°C 39.6°C
Artrit/Artralji Diz ve ayak bilekleri El bilegi, proksimal interfalangial eklemler ve diz
Dokiintii Yiiz 6demi, tirtiker ve anjiyoodem, kalic1 eritem Yiiz 6demi, kalici eritem ve trtiker
Bogaz agrisi var Var
Hepatomegali yok Yok
Splenomegali yok Yok
Lenfadenopati var Var
Kilo kayb: yok Yok
Miyalji var Hafif var
Abdominal agr1 var Yok
Serozit yok Yok
Hemoglobin 13.2 g/dL 11.2 g/dL
MCV-MCH 92.2 fL.-30.8 pg 73.1 fL- 25.1 pg
Beyaz kiire 17.24 10°/mm’ 20.68 10°/mm?®
Notrofil %85.2, #14.69 10*/mm® %70.9, #14.65 10>/mm?
ESR 89 mm/h 18 mm/h
CRP 276 mg/L 31.9 mg/L
Ferritin 1190 ng/mL 1003 ng/mL
AST-ALT 29 U/L-29U/L 9U/L-13U/L
AP-GGT 82 U/L-112 U/L 58 U/L-11U/L
LDH 307 U/L 136 U/L
C3-C4 100mg/dL- 18mg/dL 102 mg/dL- 16 mg/dL

Protein elektroforezi
(albumin 3.2-5 mg/dL)
Antiniikleer antikorlar  negatif

Romatoid faktor <10.7 IU/mL
Enfeksiyon etiyolojisi saptanamadi
Kiiltiir Idrar ve bogaz kiiltiiriinde iireme yok

Ek tetkikler akciger grafisi normal.

Anti rubella, CMV, toxoplasma antikorlar1 negatif, PA-

Negatif
<10.7 IU/mL
Saptanamadi

Idrar ve bogaz kiiltiiriinde iireme yok

EKO normal. Brusella tiip agliitinasyon normal

Urtikeryal plak benzeri lezyonlar ile prezente olan
sistemik hastaliklarin kutanéz bulgular: klasik trtikerden;
daha infiltre olmasi, 24 saatten uzun siire viicutta kalmasi,
genellikle anjiyoodemin eslik etmemesi, lezyonlarda kagintt
yerine daha g¢ok agr1 veya yanma hissi olmasi, simetrik
dagilim gostermesi, ates, yorgunluk, halsizlik, artralji, karin
agrisy, kilo kaybi, dolagim bozuklugu veya norolojik bulgular
gibi sistemik semptomlarin eslik etmesi ve lezyonlar
iyilesirken  postinflamatuvar  hipo/hiperpigmentasyon
birakmasi seklinde farkliliklar gosterebilmektedir (7) .

Klasik drtiker tedavisi olan antihistaminige direncli
plaklarda; viicutta 24 saatten uzun kalan, kasinti yerine
siklikla agr1 ve batma hissi bulunan drtiker ile en gok ka-
risan ve mutlaka ayiric1 taninin yapilmasi gereken {irti-
keryal vaskiilit (UV) agisindan siiphe uyandirmalidir (7).
UV otoimmiin bag dokusu hastaliklari olan sistemik lupus
eritematosus (SLE), sistemik skleroz, Gourget-Sendromu
ve paraneoplastik dermatomiyotize eslik edebilecegi gibi;
enfeksiy6z hastaliklar(6zellikle akut/kronik viral hepatit)
ve inflamatuvar bagirsak hastaliklar1 sonrasi da saptana-
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Tablo II. Yamaguchi Kriterleri

Major Kriterler Minor Kriterler

Dislanmasi Gereken Kriterler

Artralji (>2 hafta)

Ates yiiksekligi (aralikli > 1 hafta)
Tipik makiilopapiiler dokiinti
Lokositoz (>10.000, %80 graniilosit)

Bogaz agris1

ANA ve RF negatifligi

Lenfadenopati/Splenomegali
Anormal karaciger fonksiyon testleri

Enfeksiyon o6zellikle sepsis
Ebstain-Barr Viriis enfeksiyonu
Malignite

Inflamatuvar hastalik

Yamaguchi Kriterlerine gére EBSH tanisini koyabilmek igin 5 kriter bulunmali ve bunlardan en az 2’si major kriter olmalidir.

bilmektedir (7). Bazen de hematolojik maligniteler (non-
Hodgkin B hiicreli lenfoma, monoklonal gammopatiler,
miyelom) ve solid organ maligniteleri (kiigiik hiicre dist
akciger kanseri, kolon adenokarsinomu, orofaringeal kar-
sinomlar) i¢in paraneoplastik bir belirte¢ olarak saptana-
bilmektedir (7). Mutlaka biyopsi ve direkt immiinfloresan
inceleme ile trtikerden ayirt edilmelidir. Nadir de olsa
diger vaskiilitlerden Churg-Strauss sendromu ve poliarte-
ritis nodosa (PAN) hastalarinda sirasiyla %10 ve %6 ora-
ninda trtikeryal plaklar kutan6z bulgu olarak saptanabil-
mektedir (7).

Gegici trtikeryal plak ataklariyla seyreden, antihista-
minik tedaviye direncli; ates ve poliartralji gibi sistemik
semptomlarin da eslik ettigi, ancak histopatolojik ince-
lemede vaskiilit ve 6demin goriilmedigi, perivaskiiler
ve interstisyel dokuda nétrofilden zengin 16kositozun
goriildiigi olgularda notrofilik tirtikeryal dermatozlardan
(NUD) siiphelenilmelidir (8). Vaskiilitin gorillmemesi UV
lezyonlarindan, 6demin goriilmemesi ise Sweet sendromu
lezyonlarindan ayirimini saglamaktadir (8). NUD siklikla
EBSH, SLE, Schnitzler Sendromu, paraproteinemiler veya
otolnflamatuvar genetik hastaliklar gibi sistemik hastalik-
larin kutanoz bulgusu olarak goriilebilmektedir (8).

Hematolojik hastaliklardan bazilar1 da kutanoz bulgu
olarak ftrtikeryal plaklar ile prezente olabilmektedir.
Schnitzler sendromu nadir goriilen ve siklikla yanls
tani alan; monoklonal IgM gammopatisi ve inatgl
kronik {rtikere ek olarak artralji, kemik agrisi, sebebi
bilinmeyen ates, hepatosplenomegali, lenfadenopati veya
artmis sedimentasyon hizi, trombositoz/lokositoz ve
kemik yogunluk artis1 gibi bulgularin en az ikisinin eslik
etmesiyle tan: alan hematolojik bir hastaliktir (9,10).
Monoklonal gammopati, kutandz bulgularin ortaya
ciktigr sirada hentiz tani almamis olabilir. Benign seyirli
olmasina ragmen 10 yillik siire¢ igerisinde lenfoproliferatif
hastalik riski %15 artmis olup, en sik gelisen Waldenstrom
makroglobiilinemisidir (10,11).

Disitk grade kronik B-hiicreli lenfoma olan
Waldenstrom makroglobiilinemisi ve kriyoglobiilinemide
de tirtiker veya trtikeryal vaskiilit benzeri kutan6z bulgular
rastlanabilmektedir (12).

Hipereozinofilik sendrom, o6zellikle lenfositik var-
yantinda, hastalik icin spesifik olmayan ancak sik
goriillen anjiyoddematdz ve frtikeryal plak lezyonlar,
gok kasintili papiil ve nodiiller veya egzematize plaklar
goriilebilmektedir (13).

Epizodik anjiyo6deme eslik eden eozinofili, diger adiyla
Gleich sendromu, eozinofilik hastaliklar grubu kapsami
dahilindedir. Tekrarlayan anjiyoodem ve drtikeryal
plaklar, artmis serum IgM seviyeleri, eozinofili, ates ve kilo
artisi ile karakterize olup benign bir seyri vardir (14).

IL-1B yolagindaki asir1 aktivasyonun, tekrarlayan
multisistemik ve bagka nedenlere bagli tetiklenmemis
inflamasyon ile karakterize olan otoinflamatuvar send-
romlarin en sik sebebi oldugu bilinmektedir (15). Otoinf-
lamatuvar sendrom grubu icerisinde herediter periodik
ates sendromlar;; Ailevi Akdeniz Atesi (FMF), timor
nekrozis faktor (TNF) reseptor ile iligkili periodik ates
(TRAPS), hiperimmiinglobulin D ile birlikte periodik ates
sendromu ve kriyoprinopatiler; Ailesel soguk otoinflama-
tuvar sendromu (FCAS), Muckle-Wells sendromu (MWS)
ve neonatal baslangicli multisistemik inflamatuvar hasta-
ik (NOMID), diger bir deyisle kronik infantil nérolojik,
kutanoz ve artikiiler sendrom (CINCA Sendromu) bulun-
maktadir (16). Bunlara ek olarak Blau Sendromu, pyojenik
artrit-piyoderma gangrenosum- akne (PAPA) sendromu,
kronik tekrarlayan multifokal osteomiyelit (CRMO), here-
diter anjiyo6dem, Behget hastalifi, Gaucher hastalig1 ve
gut da otoinflamatuvar sendrom grubu hastaliklara dahil
edilebilir (17,18).

Ates her zaman eslik etmesine ragmen, eklem ve cilt
tutulumu degisik varyasyonlar gosterebilmektedir. Karin
agris1, goz bulgulari, amiloidoz, serozit, miyalji ve ndrolojik
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bozukluklar1 igeren sistemik semptomlarda gesitlilik
goriilebilmektedir (16). Urtikeryal dékiintii 6zellikle
kriyoprinopatiler ve FMF de goriilmekte; digerlerinde ise
siklikla eritemli makdl ve papiiller saptanmaktadir (16).

EBSH’de tedavi asamasinda ise kesin tani konulana
kadar nonsteroid antilnflamatuvar ilaglar 6zellikle
de indometazin tedavisi Onerilmekte olup; kesin tani
konulduktan sonra temel tedavi olan kortikosteroidler
(0.8-1 mg/kg/glin) ve metotreksat (7.5-20 mg/hafta)
tedavisine gegilmelidir. Metotreksatin hem hastaligin
aktivitesini baskilamada, hem de kortikosteroid yan
etkilerinden kagcinmadaki rolii bilinmektedir (19).
Direngli veya komplike hastalarda ileri tedavi segenekleri
olan TNF-a blokerler:, anakinra, IVIG, siklofosfamid,
siklosporin ve etoposid gibi tedaviler tercih edilmelidir.
EBSH’de IL-6 ve TNF a seviyelerinin artmis olmasi, bu
sitokinleri yeni tedavi hedefleri haline getirmistir (20,21).

Sonu¢ olarak EBSH, klasik somon renkli maki-
lopapiiler dokiintiisii disinda diger kutanéz dokiinti
gesitlerinden olan tirtikeryal papiil ve plaklarla da prezente
olabilen, eslik eden ates ve artralji tarif eden, klasik tirtiker
tedavisine yanit vermeyen hastalarda ayirici tani olarak
akla gelmelidir.

KAYNAKLAR

1. Bagnari V, Colina M, Ciancio G, Govoni M, Trotta F. Adult-
onset Still’s disease. Rheumatol Int 2010; 30:855-62.

2. Efthimiou P, Kontzias A, Ward CM, Ogden NS. Adult-onset
Still’s disease: Can recent advances in our understanding of
its pathogenesis lead to target therapy? Nat Rev Rheumatol
2007;3:328-35.

3. Criado PR, de Carvalho JF, Ayabe LA, Brandt HR, Romiti R,
Maruta CW. Urticaria and dermographism in patients with
adult-onset Still’s disease. Rheumatol Int 2012;32(8):2551-5.

4. Tomaru K, Nagai Y, Ohyama N, Hasegawa M, Endo Y, Tamura
A, et al. Adult-onset Still’s disease with prurigo pigmentosa-like
skin eruption. ] Dermatol 2006; 33:55-8.

5. Masson C, Le Loet X, Liote E, Dubost JJ, Boissier MC, Perroux-
Goumy L, et al. Comparative study of 6 types of criteria in adult
Still’s disease. ] Rheumatol 1996;23:495-7.

6. Fautrel B, Le Moél G, Saint-Marcoux B, Taupin P, Vignes S,
Rozenberg S, et al. Diagnostic value of ferritin and glycosylated
ferritin in adult onset Still’s disease. ] Rheumatol 2001;28:322-9.

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

Peroni A, Colato C, Zanoni G, Girolomoni G. Urticarial lesions:
If not urticaria, what else? The differential diagnosis of urticaria.
Part II. Systemic diseases ] Am Acad Dermatol 2010;62(4):557-
70.

Kieffer C, Cribier B, Lipsker D. Neutrophilic urticarial
dermatosis: A variant of neutrophilic urticaria strongly
associated with systemic disease. Report of nine new cases and
review of the literature. Medicine 2009;88:23-31.

Eiling E, Schroder JO, Gross WL, Kreiselmaier I, Mrowietz U,
Schwarz T. The Schnitzler syndrome: Chronic urticaria and
monoclonal gammopathy—an autoinflammatory syndrome? J
Dtsch Dermatol Ges 2008;6:626-31.

de Koning HD, Bodar EJ, van der Meer JW, Simon A. Schnitzler
Syndrome Study Group. Schnitzler syndrome: Beyond the case
reports: Review and follow-up of 94 patients with an emphasis on
prognosis and treatment. Semin Arthritis Rheum 2007;37:137-
48.

Rizzi R, Curci P, Rinaldi E, Rinaldi F, Cimmino A, Ricco R, et
al. Schnitzler’s syndrome: Monoclonal gammopathy associated
with chronic urticaria. Acta Haematol 2008;120:1-4.

Chan I, Calonje E, Whittaker SJ. Cutaneous Waldenstrom’s
Macroglobulinaemia. Clin Exp Dermatol 2003;28:491-2.

Roufosse FE, Goldman M, Cogan E. Hypereosinophilic
syndromes. Orphanet ] Rare Dis 2007;2:37.

Schiavino D, Gentiloni N, Murzilli F, Gebreselassie M, La Rocca
LM, Patriarca G. Episodic angioedema with eosinophilia (Gliech
syndrome). Allergol Immunopathol (Madr) 1990;18:233-6.

Lachmann HJ, Lowe P, Felix SD, Rordorf C, Leslie K, Madhoo
S, et al. In vivo regulation of interleukin la in patients
with cryopyrin-associated periodic syndromes. ] Exp Med
2009;206:1029-36.

Farasat S, Aksentijevich I, Toro JR. Autoinflammatory diseases.
Clinical and genetic advances. Arch Dermatol 2008; 144:392-
402.

Galon J, Aksentijevich I, McDermott F, O’Shea JJ, Kastner DL.
TNFRSF1A mutations and autoinflammatory syndromes. Curr
Opin Immunol 2000;12:479-86.

Kanazawa N, Furukawa F. Autoinflammatory syndromes with a
dermatological perspective. ] Dermatol 2007;34:601-18.

Mok CC, Lau CS, Wong RW. Clinical characteristics, treatment,
and outcome of adult Still’s disease in Southern Chinese. ]
Rheumatol 1998;25:2345-51.

Iwamoto M, Nara H, Hirata D, Minota S, Nishimoto N, Yoshizaki
K. Humanized monoclonal anti-interleukin-6 receptor antibody
for treatment of intractable adult-onset Still’s disease. Arthritis
Rheum 2002;46(12):3388-9.

Caramaschi P, Biasi D, Carletto A, Bambara LM. A case of adult
onset Still’s disease treated with infliximab. Clin Exp Rheumatol
2002;20:113.

Asthma Allergy Immunol 2017;15:152-157

157



