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Ergenlik caginda bag dokusu hastaliklari

Connective tissue diseases in adolescence
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Ozet

Ergenlik caginda gorilen bag dokusu hastaliklarinin klinik gidisi ve bulgulari diger gocukluk ¢aglarindan oldukga farklidir. Hem hastaliklar
hem de Klinik gidis bu donemde belirgin degiskenlikler gosterir. Bu derlemede ergenlik caginda gdrulebilen bag dokusu hastaliklarinin
g6zden gegcirilmesi amagclanmistir. (Tirk Ped Ars 2011; 46 Ozel Sayi: 118-27)

Anahtar sozciikler: Ergenlik cagi, bag dokusu hastaliklari

Summary

The clinical course and symptoms of connective tissue diseases in adolescence is different from the other childhood periods. Both diseases
and clinical courses of diseases show significant variations in this period. In this article, it is intended to review connective tissue diseases
that can be seen in the adolescence. (Turk Arch Ped 2011; 46 Suppl: 118-27)
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Giris

Ergenlik ddnemi cocukluktan erigkinlige gecis dénemini
icerir. Oldukca uzun ve sikintili olan bu siregteki cocuklarda
gorulen hastaliklar genel cocuk hekimliginde gdrilenlerden
farkll klinik bulgular ile ortaya cikar. Ergenler toplumun
ortalama %13-15’ini olusturur. Eregenlik cagi Diinya Saglik
Orgitinin 6énerisi ile 10-19 yaglar arasi olarak kabul
edilmektedir. Ergenler gelisimsel, psikolojik ve tibbi agidan
hem cocuklardan hem de yetiskinlerden belirgin olarak
farkidir. Ergenlik déneminde gdrtilen romatizmal hastaliklarin
ozellikleri hem ¢ocukluk hem de eriskin ddneminde gorilen
bulgulardan farkliliklar icermektedir. Ergenlerdeki romatizmal
hastaliklar ile ilgili bir diger 6nemli sorun ise gcocuk romatoloji
uzmanlarinca izlenen gocuklarin erigskin romatoloji hekimlerine
devredilmesidir (1-8). Bu derlemede ergenlik déneminde
gorulen romatizmal hastaliklar klinik ézellikleri, tani ve tedavi
yaklasimlari gézden gegirilecektir.

1- Enfeksiyon iligkili artritler

Ergenlik déneminde hematojen yaylimla olusan septik
artrit ve osteomiyelitin olusma orani cok dustktir. Ama
cocuklarda cesitli viral ve bakteriyel artritler gorulebilir.
Bunlarin basinda Neisseria Gonorrhoeae’nin yol actigi
gonokoksoksik artrit gelir. Gonokokosik artrit siklikla tretral
akinti ile birlikte olan diz artriti ile karakterizedir. Artrit akut
Ozellikte gidis gosterir. Non-gonokokaksal artritler daha ¢ok
stafilokok ve streptokok enfeksiyonlarindan sonra ortaya
cikar. Ulkemizde ézellikle akut kalga artritlerinde Bruselloz
ayiricl tanida unutulmamalidir. Stiregenlesen kalca artriti ve bel
siglikleri ise ilk olasilik olarak akla Tuberkuloz enfeksiyonunu
getirmelidir.

Bircok viral enfeksiyonun &zellikle kizamikgik, kabakulak,
parvovirtis B19, hepatit virlsleri, Epstein-Barr virUis, adenoviris,
ve koksakie B virlis enfeksiyonlarinin gidisi sirasinda ve
sonrasinda akut poliartritle uyumlu klinik tablo ortaya cikabilir.
Ortaya ¢ikan poliartrit oldukea iyi gidiglidir ve sekel birakmadan
kendiliginden iyilesir (1-11).
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Reaktif artritler: Ozellikle gastrointestinal ya da
genitolriner sistem enfeksiyonlarindan sonra ortaya ¢ikan
ve belirgin olarak alt ekstremiteye yerlesen oligoartritlerdir.
HLA B27 doku grubu ile kanitlanmig bir iligkisi var ise tablo
“Reiter sendromu” adini alir. Klinik tablonun en &nemli
Ozelliklerinden birisi de entesittir. Reaktif artritlerde etyolojik
etkeni ortaya koyabilmek ¢cok kolay degildir. Etyolojik etkenin
belirlenemedigi tablolar daha ¢ok postenfeksiyoz artropati
adi ile adlandinlir. Ama Ulkemizde aksini kanitlayana dek her
akut, sekel birakmayan, gezici poliartiti reaktif artritleri en
6zgun 6rnegdi olan akut romatizmal ates olarak kabul etmekte
yarar vardir. Bu yaklasim olusabilecek olan kalp etkilenmele-
rini dnlemek agisindan ¢cok dnemlidir (1-11).

Akut romatizmal Ates: Akut romatizmal ates (ARA), A
grubu beta hemolitik streptokok enfeksiyonlarini izleyerek
ortaya cikan, birden ¢ok sistemi tutabilen bir bag dokusu
hastaligidir. Hastallk gegirilmis streptokoksik Ust solunum
yolu enfeksiyonunu (USYE) izleyen ilk 3 hafta icinde ortaya
cikar ve 6zellikle eklemleri, kalbi, beyni ve deriyi etkiler. Has-
taligin en énemli ve stiregen zararinin kalp kapaklari tzerine
olmasindan 6tird de ARA hala gincelligini koruyan ve insan
saghgini tehdit eden énemli saglik sorunlarindan birisidir (9-12).

Epidemiyoloji

Hastallk hemen hemen dinyanin her tarafinda sik olarak
gorulmektedir. Fakat gelismekte olan Ulkelerde goérilme
sikligi gelismis Ulkelere gére daha yiiksektir. Ozellikle yasam
kosullarinin kétl oldugu ve kalabalk yasanilan bdélgelerde
ARA daha sik gorlilmektedir. ARA’nin gorilme sikligl,
antibiyotiklerin yaygin olarak kullaniimasini izleyerek belirgin
olarak azalmigtir. Yalniz hastaligin gérilme sikliginin gegirilmis
streptokok enfeksiyonlar ile dogrudan orantil oldugu da
unutulmamalidir. Hastalik en sik 5-15 yaslan arasinda ortaya
cikmaktadir (9-12).

Etyoloji ve patogenez

Akut romatizmal atesin, A grubu beta hemolitik strepto-
koklarin neden oldugu USYE’larini izleyerek ortaya ciktigi
bilinmektedir (9-12).

Klinik bulgular

Hastaligin klinik bulgular olduk¢a degisken olmakla
birlikte hastalik siklikla atesli bir USYE'yi izleyerek 2-3 hafta
sonra baslar. Hastalar genelde U¢ farkli klinik tablo ile bagvurur-
lar. En sik gortleninde hasta akut olarak baglayan, buytk
eklemleri tutan gezici poliartritle bagvurur. ikinci tablo hastanin
pankardit ya da kapak tutulumu ile bagvurdugu durumdur.
Uclincti klinik tablo ise hastanin merkez sinir sistemi
tutulumu sonucu gelisen Sydenham koresi ile karsimiza
ciktig durumdur (9-12).

Artrit: Akut romatizmal ateste gorilen artrit tipik olarak
gezici, kisa sureli, sekel birakmayan simetrik poliartrittir.
Poliartrit 6zellikle blyuk eklemleri ve alt ekstremiteyi tutar. En
sik tutulan eklemler sirasi ile dizler, ayak bilekleri, el bilekleri
ve dirseklerdir. Artritin eklemleri tuttugu siire 1-2 glin icinde

degisir ve slrekli olarak farkli eklemler tutulabilmektedir.
Tutulan eklemler oldukga agrilidir. Nadiren monoartrit seklinde
biyik eklem tutulumu da gérilebilir. Ozellikle geng erigkin-
lerde ve cocuklarda eklem tutulum orani %80’lere ulasabilir.
Eklem tutulumu bazen sessiz karditin habercisi olabilir.
ARA’daki eklem tutulumu antienflamatuar tedaviye hizla
yanit verir ve sekel birakmaksizin kaybolur. Ulkemizde aksi
kanitlanmadigi strece her akut poliartrite mutlaka ARA
disundlmelidir (9-12).

Post-streptokoksik reaktif artrit: Son vyillarda yapilan
birgok calismada kardit olmaksizin ortaya ¢ikan poststrepto-
koksik artritlerin ARA’dan farkli bir hastalik oldugu o&ne
sUrdlmekte ve bu grupta yer alan hastalar “Post-streptokoksik
reaktif artrit” (PSRA) basldi altinda incelenmektedir. Bu farkl
tanimlamaya yol agan nedenler ise sunlardir: 1- PSRA'da
streptokok enfeksiyonundan sonra gegen sure ortalama 1-2
hafta olmasina karsin, klasik ARA’da bu silire 3-4 haftadir.
2- Klasik ARA’da gdzlenen artrit antienflamatuar tedaviye
cok iyi yanit vermesine karsin, benzer yanit PSRA’da
gorilmemektedir. 3- Kardit olmadan ortaya ¢ikan bu tablo’ da
ozellikle artritin agirhgi ve gidisi ana tablo’ yu belirlemektedir.
4- PSRA’da tenosinovit ya da renal bulgular gibi eklem disi
tutulumlar da sik¢a gorilebilmektedir. TUm bunlardan 6turt
belki de ARA’nin inkomplet bir formu olan bu hastalik PSRA
adi ile animaktadir. PSRA’da kiiglik eklem tutulumu gorulebilir
ve artrit sliresi 6 haftaya kadar uzayabilir. PSRA’lI hastalarin
asetil salisilik asit tedavisine vermis olduklar yanit yeterli
degildir. PSRA’daki 6énemli tartisma konularindan birisi bu
gruptaki hastalara uzun sireli penisilin profilaksisi uygulanip
uygulanmamasi konusunda yapilmaktadir. Fakat son yillar-
daki genel inanis bu grupta yer alan hastalarda profilaksi
uygulanmasinin zorunlulugu konusundadir. CUnk{ uzun sureli
olarak izlenen PSRA’ll hastalarin birgcogunda ileriki yillarda
kapak tutulumunun ortaya ¢iktigi gosterilmistir (9-12).

Kardit: ARA’'da gorilen kardit, pankardit seklinde olup,
kalbin 3 tabakasini birden tutar. Hastalarin ortalama %40’in-
da gorilir. Kardit klinik degerlendirme de karsimiza organik
ufurimler, kardiyomegali, konjestif kalp yetersizligi ya da
perikardit seklinde ¢ikabilir. En ¢ok tutulan kapaklar sirasi ile
mitral ve aort kapaklandir. Ulkemizdeki genc niifus agisindan
degerlendirildiginde, edinsel kalp hastaliklar arasinda birinci
sirayl romatizmal kalp hastaliklari alir (9-12).

Kore: Hastaligin merkez sistemini ézellikle de ekstrapira-
midal sistemi tutmasinin bir sonucu olarak ortaya cikan
tablo “Sydenham koresi”dir. Hastalarin ortalama %10’unda
goralur (9-12).

Deri bulgulari: Akut romatizmal atesin gidisi sirasinda
nadiren gortlen fakat hastaligi tanilandirici majér kriterlerden
olan derialtt nodiilleri ve eritema marginatum hastalarin
%10’undan azinda gérulur. Derialti noddilleri bir santimetreden
kiicUk capli ve agrisiz nodullerdir. Eritema marginatum ise
siklikla gévdeye yerlesen, kasintisiz, merkeze dogru beyazlasan,
1-3 cm c¢apli eritematdz dokintllerdir (9-12).
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Laboratuvar bulgulari: Laboratuvar bulgulari, ARA
tanisinda 6zgulligu olmayan, yalnizca tanida yardimci olabilen
testlerdir. Laboratuvar testleri hem gecirilmis streptokok
enfeksiyonunun gosteriimesinde hem de enflamasyonun
kanitlanmasinda ve izlenmesinde yararlidir. Gegirilmis
streptokok enfeksiyonunu géstermede hastalardan alinacak
olan bogaz kultiri oldukca yararlidir. Gegirilmis streptokok
enfeksiyonunu gosteren 6zgln antikor testleri olan
anti-streptolizin-O (ASO), anti-DNAse B, anti-hyallronidaz,
anti-NADase ve antistreptokinaz da tanilandirmada kullanil-
maktadir. Bu testlerden en ¢ok kullanilani ise ASO diizeyidir.
Yalniz Ulkemiz gibi streptokok enfeksiyonlarinin yaygin
oldugu Ulkelerde saglikli toplumda da ASO diizeyi oldukga
ylksek oldugu icin ASO’nun ARA’daki tani koyduruculugu
cok kisithidir. Yiksek ASO degeri ancak stipheli ya da belirgin
ARA tablosunun oldugu durumda 3 haftalk ara ile yapilan
ASO 6l¢imlerinde geometrik bir artis varsa anlamhidir (9-12).

Tani: Akut romatizmal atesin tanisinda 1992 yilinda
yeniden dizenlenmesi yapilan Jones olcUtleri kullanilmakta-
dir (Tablo 1). Tani icin 2 majér ya da 1 majér ve 2 mindr
bulgunun bulunmasi yeterlidir.

Tedavi: Akut romatizmal ategin tedavisinde U¢ ana amag
vardir. Amaglardan birincisi hastaliga yol acan streptokoklarin
eradike edilmesi, ikincisi var olan enflamasyonun giderilmesi
ve Uclinclsl ise yineleyen streptokok enfeksiyonlarindan
hastanin korunmasidir. Streptokoklarin eradikasyonu amaci
ile penisilinler kullaniimaktadir. Onerilen oral fenoksimetil-
benzil penisilin (50,000 IU/kg ya da 3x1 milyon U) ya da
prokain penisilin (800,000 U/glin) dir. Tek doz 1,2 milyon
Unitelik benzatin penisilinin de eradikasyonu saglayabilecegi
bildiriimektedir (9-12).

Enflamasyonu gidermek amaci ile yalniz artritin ya da
hafif karditin bulundugu durumlarda asetil salisilik asit (ASA)
(80-100 mg/kg/gin, en ylksek doz 4 gr/gin) kullanimi

Tablo 1. Akut Romatizmal Ates tanisinda kullanilan
diizeltilmis Jones élcitleri

Biiyiik olctitler

Kardit

Poliartrit

Korea

Eritema Marginatum
Derialti nodulleri

Kiiciik olciitler

Ates

Artralji

Gegirilmis romatizmal kardit

Uzamis PR araligi

Artmis eritrosit sedimantasyon hizi ya da C reaktif protein diizeyi

Gegirilmis streptokok enfeksiyonunu destekleyen bulgular

Artmis ASO dlizeyi ya da diger streptokoksik antikorlar
Grup A hemolitik streptokoklar gésteren pozitif bogaz kiltirt
Gegcirilmis kizil dykuist

Onerilmektedir. Orta ya da agir karditin bulundugu durumlarda
ise prednisolon (2 mg/kg/gin, en yiksek 60 mg/gin)
kullanimi 6nerilmektedir. Antienflamatuar tedavi 3 haftaya
tamamlandiktan sonra doz azaltimi ile ilaglar kesilebilir.

Streptokok enfeksiyonlarindan korunma amaci ile
hastalarin timinde baslangic antibiyotik tedavisi 10 giine
tamamlandiktan sonra Uger haftalik aralarla benzatin penisilin
(1,2 milyon IU) enjeksiyonlari &nerilmektedir. Benzatin
penisilin profilaksisinin karditsiz ARA geciren hastalarda 20
yasina kadar, karditle birlikte gecirenlerde ise 6mir boyu
sUrdurtimesi 6nerilmektedir (9-12).

2- Jiivenil idyopatik (Romatoid) artrit

Juvenil idyopatik artrit (JiA), agirlikli olarak periferik
artrit ile ortaya c¢ikan, endojen ya da eksojen antijenlerin
patogenezinde rol aldigi bagisiklik siteminde artmis yangisal
yanitla belirginlesen siiregen bir hastaliktir. Jivenil idyopatik
artrit, tekil bir hastalik olmaktan ¢ok cesitli klinik tablolarin bir
arada gorulebilecegi bir hastaliklar toplamidir (5,6,7,13).

Jiivenil idyopatik artrit siniflamasi

Hastaligin ana tanisal olcltleri, 16 yasindan ©nce
baslayan, 6 haftadan uzun sirren, bir veya daha fazla eklemi
tutan artritin varligi ile eklem iltihabina neden olabilecek diger
nedenlerin diglanmasidir. Her alt grup ic¢in bir baslangi¢, bir
de gidis (seyir) tipi degerlendiriimesi yapilmaktadir (5,6,7,13).

Klinik belirtiler

Juvenil idyopatik artrit baghd altinda incelenen alt
gruplarin klinik gidisi ve 6zellikleri alt gruplara gére asagida
anlatilacaktir. Ergenlik déneminde nadir gorilenlerden bu
derlemede s6z edilmeyecektir.

Sistemik JIA: Gelismis tilkelerdeki JIA’ hastalarin yaklasik
%10-20’sini sistemik JIA olusturmasina karsin tlkemizdeki
en biyik JIA alt grubudur. Aralikli farkl karakterli yiiksek
ates ve diger eklem digl bulgularla karakterizedir. Etkilenen
cocuklar genellikle 4 yasindan kiiclk olmakla birlikte herhangi
bir yasta da hastalik gorllebilir. Ates karakteristik olarak
glnde bir ya da iki kez 39,5 dereceye kadar yiUkselir. Daha
sonra normale hatta normalin altina bile iner. Ates glin icinde
sabah ve aksam olmak Uzere 2 kez pik yapar. Hastalarin
cogunda atesle beraber bedenin herhangi bir béliminde
cogunlukla gbévde ve proksimal ekstremitelerde pembe
renkli, atesin dlismesi ile beraber kendiliginden sénen; bazen
kasintil olabilen tipik olarak makdiler, ortasi soluk, bir santimet-
reden klclk dokuntller ortaya cikar. Bazen hastalik
sirasinda, bir kisminda persistan artritin géraldigt multipl
eklem tutulumunun oldugu, hem kucik hem de buyik
eklemlerin tutuldugu poliartikiler tip geligebilir. Poliartrit
gelistikten sonra tipik ates ve dokuintl ataklan gcogunlukla kay-
bolur. Bu durumda hastalik poliartikller tipten ayirt edilemez.
Bazen hastalik sistemik belirtiler disinda herhangi bir klinik belirti
gOstermeden ataklar halinde yineleyebilir (ates ve dékiintl gibi).
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Plérezi ve 6zellikle de perikardit hastalarnn yaklasik %50’ sinde
gorulir. Buna ragmen hastalann ¢cogu asemptomatiktir.
Perikardit ve miyokardit steroid tedavisine cok hizli yanit
verir. Sistemik baslangicli JiA’llarin hemen hemen tamaminda
ANA ve RF negatiftir. Eritrosit sedimantasyon hizi (ESH)
belirgin olarak yikselmistir ve cogunlukla 100 mm/saatten
fazladir. Sistemik baslangicli JIA’ll hastalarda genellikle Gveit
gortlmez. Ergenlik ddneminde eklem tutulumu ¢ok belirgin
olmaksizin gériilen monosiklik ya da polisiklik sistemik JIA
oldukga selim gidislidir ve antiromatizmal tedaviye cok iyi
yanit verir (5,6,7,13).

JIA’ya ikincil olarak gelisen AA tipi amiloidoz hastaligin
dnemli komplikasyonlarindan birisidir. Ayrica sistemik JIA’l
olgularin gidisi sirasinda bir ikincil hemofagositoz olan
makrofaj aktivasyon sendromu gértlebilir. Bu tablo yasami
tehdit eden bir tablodur. Cocuklarda tlketim koagUlopatisi
ile ortaya cikan tablo siklikla 8limcdl olabilir. Hasathgin ana
bulgularina ek olarak akut faz géstergelerinde hizli bir disme
ve hipertrigliseritemi goruldr. Tani kemik iliginde ikincil
hemofagositozun goésterilmesi ile konulur (5,6,7,13).

Oligoartikiiler JiA: Gelismis Ulkelerde en sik gortilen JIA
alt grubudur. Hastalarin (gcte ikisini kizlar olusturur. Hastalik
genellikle 1 ve 4 yaglan arasinda baglar. Ergenlik déneminde
¢ok nadir goruldigu icin bu derlemede bu at gruptan s6z
edilmeyecektir.

Poliartikiiler JiA: Poliartrit JIA'l hastalarin yaklasik
%30-40'iInda gortlir. Bu grupta 5 ve/ya da daha fazla
eklem tutulumu vardir. Hastalarin yaklasik %75'i kizdir. Has-
talik 1-3 ve 8-10 yaslarinda yogun olarak gérulir. Hastalik RF
pozitif ya da negatif olmak Uzere 2 alt gruba ayrilir. RF negatif
hastalik tim JiA’llann % 20-30'unu olusturur. RF pozitif
hastalik ise tim JiA'llarin % 5-10'nunu olusturur. RF negatif
poliartrit herhangi bir yasta goérilebilir. Ergenlik déneminde
de sikga gortlebilir. Ancak RF pozitif hastalk 8 yasindan
once nadiren goruldr. Her iki grupta da kizlar daha ¢ok
etkilenir. RF pozitif poliartikiler tip eriskin tip romatoid artritin
cocuklardaki karsiligidir. Baglangicta artrit genellikle simet-
riktir. Elin kiclk eklemlerinin tutulumu (6zellikle proksimal
kiicUk eklemler ve metakarpofalengeal eklemler) ve el bilegi
eklemlerinin simetrik olarak tutulumu tipiktir. Kalga, boyun,
omuz, temporomandibuler eklem ve servikal vertebra tutulumu
hastalarin yaklasik %50'sinde gérulebilir (5,6,7,13).

Seropozitif poliartikiiler JIA'll hastalarda yakinmalar ani ya
da sinsi baglangicli olabilir. Bu grup tiim JiA'll hastalarin %5
'ini olusturur. Bu grup hastalar cogunlukla 8 yasindan blyuk
cogunlukla da ergen cocuklardir. EKlemlerdeki yikim ilerleyicidir
ve cogunlukla bir yil icinde kalici deformite birakir. Hastaligin
aktivitesinin derecesine gdre belirgin olarak blylime ve
gelisme geriligi gordlebilir (5,6,7,13).

Entezitle lliskili Artrit (EIA): Bu grupta yer alan hastalar
ozellikle son 20 yildan bu yana pediatrik romatolojinin
6nemli tartisma konularindan birisini olusturmaktadir.
Cunki bu gocuklar hem JIA ézelliklerini hem de jlivenil

spondiloartropati 6zelliklerini tasimaktadirlar. Bu ¢ocuklar
dogrudan ankilozan spondilit ya da iltihapll barsak hastali-
gina bagl spondilartrit tablosu ile baslamayan ancak
zaman icinde spondilartritlerden birine dénlsme olasiligi
tasiyan olgulardir. Bati serilerinde %15-20, ancak Ulkemizde
ve bazi gelismekte olan Ulkelerde %30-40’lara varan
siklikta karsimiza cikmaktadir (5,6,7,13).

EIA cogunlukla erkek cocuklarda gériiliir ve 10 yasindan
sonra ortaya ¢ikar. Bu grupta yer alan cocuklarin en énemli
ozellikleri RF ve ANA’larinin negatif olmasi, entesopatilerinin
ve alt ekstremite artrit ya da artraljilerinin olmasidir. Hastalarin
yaklasik %60’iInda HLA B27 pozitif olarak saptanir (5,6,7,13).

Entesopati, tendonlarin kemige yapisma bdlgelerinin
enflamasyonudur. En ¢ok asil tendonu etkilenir. Entesopati,
yalnizca jivenil spondiloartropatilere 6zgu bir bulgu degildir.

Bu grup hastalarda gérilebilen eklem tutulumu ¢ogunlukla
alt ekstremiteye yerlesen, asimetrik ve oligoartikiler tiptedir.
Hastalarda artritin ortaya cikisini atesli hastalklar ya da
travma provoke edebilir. Oligoartikiiler JIA’dan en énemli
farki kalga ekleminin cok daha sik olarak etkilenebilmesidir.
Ergenlik ddneminde aksiyel iskelet sistemi tutulumu nadirdir.
Eklem tutulumu steroid olmayan antienflamatuar ilaglara
hizla yanit verir. Artropati yineler tarzda sirebilir ve bazen de
uzun suiren tam ya da parsiyel remisyonlar olabilir. Eklemlerde
sekel olusma orani diger gruplara gére daha azdrr (5,6,7,13).

Hastaligin gidisini etkileyen en énemli gésterge HLA B27
pozitifligidir. HLA B27 pozitif olan olgularda ankilozan spondilite
donisme orani oldukga yiksektir ve hastalik sik sik yineleme-
ler ile sUrer. Akut semptomatik Uveit entezitle iligkili artritli
hastalarin yaklasik %10-20' sinde gordlir (5,6,7,13).

Jiivenil psoriatik artrit (JPsA): Sedef artropatisi daha
once seronegatif spondilartritler grubunda ele alinmaktayd.
Genellikle 9-12 yaslar arasinda baslar ve kiz ¢gocuklarinda
erkeklere oranla biraz daha sik gérilir (3/2). Eklem tutulumu
degisik Kklinik tablolar gdsterir. Tipik olarak kigik eklemleri
tutan asimetrik bir oligo ya da poliartrit olarak baslar. Distal
interfalangeal (DIF) eklem tutulumu sedef artritini diistindiirir.
Genellikle bir ya da birkac parmagin hem MCF, hem PIF hem
de DIF eklemi birden tutulur ve daktilit tablosu ortaya cikar.
Etkilenen parmakta tirnaklarda cukurcuklar gordlir (tirnak
yenikleri-ylksik tirnak). Bazi hastalar ise sero-pozitif
poliartikiler JiA’dakine benzer simetrik poliartrit ile karsimiza
gelebilir (5,6,7,13).

Sedefin deri bulgulan bazen ¢ok belirgin ve yaygin olabilir.
Ancak bazi olgularda 6zellikle aramak gerekebilir. Tipik olarak
sedef plaklar eklemlerin ekstansor yuzlerine, sacl deriye,
umbilikal ¢ukura ve perineye yerlesir. Tirnaklardaki sedef
bulgulari da oldukca tipiktir. YiksUk tirnak goérinimd,
subungal hiperkeratoz, onikoliz gibi degisiklikler artritle
seyreden sedef olgularinda %60 oraninda goérilmesine
karsllik, artrit olmayanlarda %30-40 kadardir.
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Kronik 6n tveit JPsA’da %17 oraninda goériimekte ve
bunlarin %60-70’inde ANA pozitif olarak bulunmaktadir.

Tani

Javenil idyopatik artritin tanisi tamami ile klinik élcUtlere
dayanilarak yapilmaktadir. JiA tanisinin konulabilmesi ve tam
klinik tablonun oturmasi bazen uzun bir zaman dilimini
alabilir. Hastaliin 6zguin bir laboratuvar verisi yoktur.
Laboratuvar verileri yalnizca ayirici tanida, alt gruplara ayirma-
da ve izlemde yardimci olmaktadir. Tanida mutlaka her
hastaya g6z 6n kamara muayenesi yapiimalidir (5,6,7,13).

Tedavi

TUm romatizmal hastaliklarda oldugu gibi JIA tedavisi de
bir ekip isidir. Bu ekipte pediatrik romatolog, fizyoterapist,
ortopedist, cocuk psikiyatristi ve hasta ailesi etkin olarak yer
almalidir. Tedavinin tibbi boyutunda éncelikli amag¢ agrinin
geriletilmesi, hastalik etkinliginin baskilanmasi ve kisitlanan
hareket acikliginin geri kazaniimasidir. Medikal tedavinin
temelini olusturan ilaglar yakindan inceleyecek olursak
cocuklarda en sik kullanilanlar non-steroidal anti enflamatuar
ilaclardir (NSAIi). En yaygin kullanimi olan NSAIi’lar ibuprofen,
endometazin, tolmetin ve naproksen sodyumdur. Bu ilaglar
Oncelikle 12 yas alti cocuklarda kullaniimaktadir. Bu ilaglar
distk dozlarda analjezik etki ile agryl azaltirlar, ancak
yUksek dozlarda antienflamatuar etki gosterirler (5,6,7,13).

Tedavide cogunlukla NSAIi yalniz bagina etkili olamadiklan
icin diger uzun etkili ve daha gUcll antienflamatuar ilaglara
gereksinim duyulur. Ozellikle oligoartrit ve entezitle iligkili
artritlerde Sulfasalazinin etkinligi yapilan ¢alismalarda kanit-
lanmigtir. Bu nedenle oligoartrit ve entezitle iligkili artrit' i
hastalarda siklikla kullaniimaktadir. Tedaviye yanit 6-8 hafta
sonunda alinir. ilacin kullanimdaki baslangic dozu 10-20
mg/kg/gin olup, haftalar sonra doz 30-50 mg/kg/giine
cikilir (5,6,7,13).

Metotreksat eriskin romatoid artritinde (RA)’da oldugu
gibi JiA’da da hastaligin prognozunu anlamli olarak diizelt-
mistir. JIA tedavisinde etkinligi kanitlanmis ve yan etkileri
oldukgca az gdézlenen uzun etkili bir ajandir. Tedavi dozu
0,5-1 mg/kg/hafta ya da 10-20 mg/m2/hafta’dir. Bu dozun
Uzerinde tedavi yaniti degismemektedir. Agizdan, cilt alti
ya da intramuskuler olarak verilebilir. Cogu hasta tedaviye
baglangicin ilk 2-3 haftasinda yanit verir. Ancak tedaviye
yanit bazen uzun sUrebilir. Kemik iligi Gzerindeki etkilerini
azaltmak, bulanti, oral Ulser, orta derecede sa¢ dokilmesi
gibi yan etkileri kontrol etmek icin 1mg/kg/gtin folinik asit ya
da folik asit eklenmesi 6nerilmektedir (5,6,7,13).

Kortikosteroidler, antienflamatuar ilaglar icinde en etkili
olanidir. Ancak yan etkilerinin fazla olmasi ve destruktif eklem
hasarini belirgin olarak &énlememeleri nedeniyle kullanimi

sinirlidir. Oligoartikiler tip hastalikta 6zellikle monoartrit olarak
kendisini gosteren blylk eklem tutulumunda intraartikller
steroid kullanimi oldukca vyararlidir. Bu amacla metil
prednizolon asetat ya da triamnisolon heksasetonid kullanil-
maktadir. Bu yolla steroidlerin sistemik yan etkilerinden
korunmus olunur (5,6,7,13).

Sistemik tip artrit grubunda steroidlerin oral ya da
parenteral kullanimi sistemik bulgular belirgin olarak geriletir.
Eklemdeki agr, sislik, duyarliik ya da hastalikla iliskili kardit,
hepatit, pulmoner hastaliga ek olarak ates, kaseksi ve anemi
gibi bulgular steroid tedavisine anlamli yanit verirken, eklem-
lerdeki destriktif olaylar cogunlukla devam eder. Hastanin
yakinmalarinin ve fizik bulgularinin azalmasina baglh olarak
doz azalmasi yapilabilir. Nadir durumlarda 30mg/kg gibi yuksek
dozlarda pulse steroid kisa sureli siddetli sistemik hastaligi
baskilamak igin parenteral yolla kullanilabilir (5,6,7,13).

Biyolojik ajanlar: Metotreksata yanit vermeyen 6zellikle
eriskin RA’ll olgularda yeni tedavi segenekleri ortaya konul-
maktadir. Bu konuda en cok dile getirilenler anti TNF-a
inhibitdérd olan etanersept, infliksimab ve adalumimabtir.
Bunlarin arasinda JiA’l cocuklarda kontrollii calismalar yapiimis
ve dolayisi ile kullanim onayl olan sadece etanersepttir.
Etanerseptin sistemik JIA’dan ¢ok poliartikller tipte etkili
oldugu gosterilmistir. Tedavi dozu 0,4 mg/kg/haftada 2 doz
olarak cilt altina uygulanir. Haftallk tek doz 0,8 mg/kg/doz
kullanimi da 6nerilmektedir. Anti IL-1 (anakinra, kanakunimab,
rilonasept) ve anti IL-6 reseptdr monoklonal antikorlari
(tokilizumab) da yeni 6nemli tedavi secenekleri arasinda
sayllabilir (5,6,7,13).

Juvenil idyopatik artrit tedavisinde ilag tedavisi tek
basina yeterli olmamaktadrr. illag tedavisi ile es zamanli
olarak mutlaka fizyoterapi de uygulanmaldir. Hastanin
etkilenen eklemlerine uygulanan aktif ve pasif egzersizler
yaninda deformitelerin olusmasini engellemek ya da oluganlari
dizeltmek amaci ile atelleme yaplilir (5,6,7,13).

3- Sistemik lupus eritematozus

Sistemik lupus eritematozus (SLE) etyolojisi tam olarak
bilinmeyen, klinik ve laboratuvar bulgulan c¢ok cesitli ve
degisken olabilen, kronik, otoimmun ve multisistemik bir
hastaliktir. Otoantikor Uretiminin yani sira T ve B lenfositlerinde-
ki bozukluklar, B hiicre hiperreaktivitesi, hipergamaglobulinemi,
anormal sitokin salinimi, dolagimdaki otoantijenlerin ve immun
kompleks bilesiklerinin yeterince temizlenememesi bu hasta-
larda gorulen diger immunolojik bozukluklardir. Hastalarin
%98’inde  ANA, %50-80’sinde anti-gift sarmal DNA
(anti-dsDNA) pozitif olarak saptanir. Juvenil baslangigli SLE
eriskin SLE ile karsilastiridiginda daha agir bir klinik gidis
gosterir. Hastanin basvuru bulgulan halsizlik, ates, kilo kaybil,
miyalji gibi 6zgin olmayan belirtiler ile olabilecegi gibi artrit,
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santral sinir sistemi tutulumu, serdzit, nefrotik sendrom, deri
bulgular gibi daha spesifik bulgular ile de olabilir. Multiorgan
tutulumu olan, anormal kan sayimi ve idrar analizi saptanan
hastalarda SLE ayirici tanida mutlaka distntlmelidir (5,6,7).

Epidemiyoloji: SLE cogunlukla dogurganlik ¢agindaki
genc¢ kadinlarda gorilir ve siklikla tani yasi 15-35 yaslari
arasidir. Sekiz yasindan kicgUk ¢ocuklarda SLE cok nadir
olarak gorlldr. Erigkinlerde yillk insidans 1,9-5,6/100,000
arasinda iken, 15 yas alti cocuklarda 0,5-0,6/100,000 olarak
bildirilmistir (5,6,7).

Etyoloji: Sistemik lupus eritematozusa yol agan nedenler
henlz tam olarak bilinmemektedir. Epidemiyolojik calismalar
genetik, hormonal, cevresel etkenlerin immun bozukluga
ve otoimmuinite gelisimine katkida bulundugunu géstermek-
tedir (5,6,7).

Klinik bulgular: Sistemik lupus eritematozus cocuk ve
ergenlerde uzamis ates, eklem agrisi, sa¢ dokilmesi, halsizlik,
yorgunluk ve kilo kaybi gibi sistemik belirtilerle karakterizedir.
Deri, iskelet ve kas sistemi ile bdbrekler cocukluk cagr SLE
hastalarinda en sik tutulan organ sistemleridir. Pediatrik SLE
hastalarina, Amerikan Romatoloji Derneg@i (ACR) tarafindan
1997 yilinda gbézden gegirilerek yenilenen dlgtitlere gére tani
konur. On bir tanisal él¢cUtten en az dort tanesinin varligi SLE
tanisi koymak icin yeterlidir. Malar dékuntd, pléretik gégus
agnsi, nefrit ve ANA pozitifligi saptanan cocuklarda SLE
tanisi kolaylikla konulabilir (Resim 1). SLE’de goriilen artrit
akut baglangich sekel birakmayan poliartrittir. Poliartrit tim
biylk ve kigUk eklemleri tutabilir. SLE artriti siklikla ARA
artriti ile kansabilir. Fakat bazi hastalarda tani lgUtleri tam
olarak olusmadigi i¢in kesin bir tani koymak mimkin olmaz.
Boyle hastalarda tedavi asla ertelenmemelidir (5,6,7).

Resim 1. Sistemik lupus eritematosusta kelebek seklinde
dokiintii

Laboratuvar bulgulari: SLE tanisi klinik ve laboratuvar
bulgulara dayanilarak konur. Klinik olarak hastaliktan stiphe
edildiginde ya da ANA titresinde yukseklik saptandiginda ek
incelemeler gereklidir. Anti-dsDNA, anti-Sm, anti-SSA,
antiSSB, anti-ribonlkleoprotein antikorlar, kompleman
dizeyleri, tam kan sayimi, retikUlosit sayisi, ESH, bdbrek ve
karaciger fonksiyonlar, idrar analizi ve mikroskobisi bu
incelemelerden en énemlileridir (5,6,7).

Tedavi: Sistemik lupus eritematozus tedavisinde, diger
romatolojik hastaliklarda oldugu gibi hastalarin hayat
kalitelerini arttirmak ve onlar ilaclarin istenmeyen yan
etkilerinden korumak ana amagctir. izlenecek tedavi yéntemi,
hastaligin etkinligine ve organ tutulumuna goére farkliik
gOsterir. Genelde ates, ser¢zit, cilt ve lokomotor sistem
belirtileri hafif hastallk tablosunu ifade eder. Bu belirtiler
hidroksiklorokin ya da NSAIi gibi diisiik dozda ilag tedavileri
ya da kisa streli steroid kullanimi ile kontrol altina alinabilir.
Santral sinir sistemi tutulumu ve boébrek hastaligi ise ciddi,
etkin hastalik belirtisi olarak kabul edilir ve daha agresif bir
tedavi yaklasimi gerektirir. YUksek doz intravendz steroid
tedavisi, siklofosfamid ve azatiopurin gibi sitotoksik ilaglar ve
mikofenolat kullanilabilir. Hastaligin en sik gorilen acil
durumu ise belirgin pansitopeni ile ortaya cikabilen lupus
krizidir. Lupus krizi distinilen hastalara yogun yiksek doz
steroid (30 mg/kg/doz) tedavisi uygulanmalidir (5,6,7).

Ciddi nérolojik tutulum, sistemik vaskdilit, agir trombo-
sitopeni, hizli ilerleyen glomerulonefrit ve diffliz alveolar
kanama hastalarda acil midahale edilmesi gereken durum-
lardir. YUksek doz intraven®z steroid tedavisi ve siklofosfamid
gibi sitotoksik ilaglar kullanimalidir. Steroide direngli agir
trombositopeni ya da yaygin alveolar kanama durumlarinda
intravendz immunglobulin (IVIG) fayda saglayabilir (5,6,7).

4- Juvenil dermatomiyozit

Jivenil dermatomiyozit (JDM), cocukluk ¢caginda nadiren
gorilen fakat ayni zamanda gocukluk ve ergenlik caginin en
sik goriilen idyopatik enflamatuvar miyozitidir. Ozgiin deri ve
kas bulgular ile hastalk ortaya c¢ikar. JDM, sistemik bir
vaskdlit olmasi, ikincil maligniteler ile iligkili olmamasi, diger
cocukluk ca@i enflamatuvar bag dokusu hastaliklaryla
ortusebilmesi ve yillar sonra yineleyebilmesi nedeni ile klinik
olarak erigskin dermatomiyozitinden farklidir. JDM deri ve
kaslarin kronik bir vaskulopatisidir (5,6,7).

Siklik: Hastallk kiz ¢cocuklarinda erkek cocuklara gore
¢ok daha sik gorUllr. Hastallk ¢cogunlukla iki yasindan sonra
tim cocukluk caginda ortaya cikabilir. Ortalama baslangig
yasi 8-9 yas arasindadir (5,6,7).

Etiyopatogenez: Hastaligin nasil olustugu ve hangi
etkenlere bagli olarak ortaya ¢iktigi net olarak ortaya konula-
mamistir. Hastallk olusumunda belirgin bir ailesel gecis
gOsterilememistir. Ama yapilan ¢alismalarda hastaligin baz
doku gruplan ile iligkisi ortaya konulmustur. Enfeksiy6z ve diger
cevresel etkenlerin hastalk olusumundaki roli cesitli calis-
malar ile arastinlmis ve net bir iliski kanitlanamamistrr (5,6,7).
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Klinik bulgular: Klasik JDM’nin cilt dokintuleri siklikla
Ulseratif olabilen, malar boélgede bulunan karakteristik
eritemat®z dokuintilerle birliktedir, fakat dékinti nazal labial
kivnmlan ve burun kdprusini gecgip alina yayilir. Dudak
birleseklerinden asagiya inmesi dokintlyl o6zellikle tipik
sistemik lupus eritematosus dokiintlsiinden ayinr. Hastaligin
en 6zguln cilt bulgularindan birisi olan heliotropik (aycicegine
benzer) dokintl 6zellikle g6z kapagi gevresinde belirgindir.
Dokuntl dzelikle Ust kapakta belirgin olan bir morluk ile
birliktedir (Resim 2). Hastalik boyunca klinik bulgular gerilese
bile bu dékunti stregelir. Hastalarin gévdelerinde yaygin bir
eritematdz dékiintii yer alir. Ozellikle el ve ayak tabanlarinda
yaygin dokuntd vardir. Eklemlerin ekstansor ylzlerinde
belirgin papller ddkuntller yer alir. Hastaligin 6zgin cilt
bulgularindan birisi olan Gottron paplilleri el parmak proksimal
interfalengial eklemlerinin ekstansér ylzinde yer alir.
Hastaligin en énemli cilt bulgularindan birisi de distrofik
kalsinozistir. Kalsinozis bedendeki tUm yumusak dokularin
icinde yerlesebilir (5,6,7).

Hastaligin en énemli klinik bulgularindan bir digeri de kas
bulgulandrr. Ozelikle kalca ve omuz kavsak kaslarindan
kaynaklanan proksimal kas gugstizliglu en &nemli Klinik
bulgudur. Cocuklar zorlukla hareket ederler ve siklikla
Gower’s belirtisi cocuklarda pozitiftir. Proksimal kaslarin
yani sira solunum ve yutma kaslari da etkilenebilir. Hastalarda
artralji ve artritte gortlebilir. Etkilenen eklemlerde fleksiyon
kontraktUrleri olusabilir (5,6,7).

Amiyopatik dermatomiyozit (JOM Sine Myositis): JDM
yalnizca cilt bulgulan ile ortaya cikar. Hastalarda hi¢c kas
tutulumu bulgusu yoktur. Fakat siklikla ayrintih kas glcu
incelemeleri ve kas biyopsisi hafif kas tutulumunu ortaya koyar.

Vaskdilopati ile Birlikte olan JDM: Vaskulopati ile birlikte
olan JDM en agir formdur. Hasarlanmis ve tikanmis kigtk
arterler, venler ve kapillerleri gosteren klasik tirnak dibi
kapiller degisiklikleri ile ortaya c¢ikar. Siklikla Ulseratif deri
lezyonlari ve ¢oklu organ tutulumu vardir.

Resim 2. Jiivenil dermatomiyozitte heliyotropik dokiintii ve
yerel 6dem

Diger romatizmal hastaliklar ile birlikte olan JDM: Jivenil
dermatomiyozit sistemik lupus eritematosus ya da progresif
sistemik skleroz ile birlikte goérilebilir. Bu durumda eger
anti-RNP (ribonUkleoprotein) pozitifligi var ise hasta karisik
bagd dokusu hastaligi tanisi da alabilir.

Polimiyozit: Cocukluk ¢aginda ortaya cikan cilt bulgular
olmaksizin yalnizca kas tutulumunun oldugu tablodur.
Polimiyozit siklikla viral enfeksiyonlar izler. Bu noktada
hastalar mutlaka muskdler distrofilerden ayirt etmek gerekir.
Mdaskdler distrofilerin en dnemli bulgusu baldirda olusan
psddohipertrofidir. Bazi polimiyozitler siklikla stregen bir
gidis ortaya koyarlar (5,6,7).

Laboratuvar Bulgular:: Hastalarin timinde baglangic
déneminde kas enzim dizeyleri belirgin olarak ytkselmistir.
Tedavi ile birlikte klinik dlizelme var ise kas enzim dlzeyleri
hizla normale doéner. Kas enzim dlzeyleri ayni zamanda
tedavi etkinligini izlemede en 6nemli izlem olcUtlerinden
birisidir. Kreatin fosfokinaz (CPK) genellikle normalin 5-20
kati ylkselmistir. Cok ylUksek diizeyler rabdomiyoliz ya da
muskuler distrofiyi diistindUrir. Bazi hastalarda sadece bir
ya da iki ylkselmis enzim olabileceginden diger enzimler
(ALT, AST, LDH ve aldolaz) dl¢timelidir. Enzimler hastaligin
erken evrelerinde tanida yararldir fakat CPK kas kitlesi
hasara ve atrofiye bagl olarak klculdigu icin siklikla normale
déner. Bu nedenle enflamasyonun azalmasini gdsterme
acisindan CPK’ya givenilemez (5,6,7).

Kas biyopsileri sadece tanida stphe varsa gereklidir,
elektromiyografi cok nadir olarak gerekebilir taniyl dogrulamada
cok yardimcidir.

Juvenil dermatomiyozitte akut faz gdstergeleri belirgin
olarak yukselmistir (5,6,7).

Juvenil dermatomiyozitli olgularin hemen hemen yarisinda
ANA pozititir. EGer baska antintkleer antikorlar varsa,
ozellikle Raynaud fenomeni ve sklerodaktili gibi diger klinik
Ozelliklerin varliginda, SLE ya da sklerodermayla ortlisme
dusunilmelidir. Diger miyozit spesifik antikorlar JDOM’de ¢ok
nadiren gorullr. Varligi hastallk gidisini 6ngérmede ise
yarayabilir (5,6,7).

Radyolojik incelemeler &zellikle kalsinozislerin gdsteril-
mesinde ise yarar. Benzer sekilde MR inceleme ¢ocuklardaki
kas enflamasyonunu gdstermede yararl olacaktir.

Tani: Hastaligin tanisi tamami ile var olan klinik élcttlere
dayanilarak konulmaktadir:

o Karakteristik deri ddkuntuleri

e Simetrik proksimal kas gl¢suzIugu

o iskelet kasi enzimlerinin yiikselmesi

e Elektromiyografide kas tutulumunun gosteriimesi

¢ Tipik kas biyopsi bulgular

(Bohan ve Peter tani 6lgUtleri, 1975)

ilk Uc élcitin varlg tani koymada yeterlidir. Hastaligi
ayirici tanisinda ise ¢ocukluk caginda &zellikle miskiler
distrofiler unutulmamalidir. Bundan &tlri miyopatili olgular
mutlaka ndroloji ile ortak olarak degerlendirilmelidir (5,6,7).



Tiirk Ped Ars 2011; 46 Ozel Sayr: 118-27
Turk Arch Ped 2011; 46 Suppl: 118-27

Ozgiir Kasapgopur 125
Ergenlik ¢caginda bag dokusu hastaliklar/ Connective tissue diseases in adolescence

Tedavi: Hastallk tedavisindeki ana yapi tasi kortikosteroid-
lerdir. Aktif hastallk déneminde baslangicta yogun ylksek
doz steroid kullanimi dnerilmektedir (30 mg/kg/doz). Hasta-
Ik bulgulan baskilandiktan sonra kortikosteroid dozu olabil-
digince en az doza indiriimelidir. Tedavi slresince steroid
etkisini en az duzeye indirmek amaci ile tedaviye hemen
metotreksat eklenmelidir. Metotreksatin kullanim dozu ise
15-20 mg/m?Z/haftadir. Buna yanitsizilk var ise tedaviye
siklosporin A eklenebilir. Siddetli deri hastaligi sistemik tedavi-
ye karsin bir sorun olabilir. Hidroksiklorokin ya da kinakrin
(meprakrin) tedaviye eklenebilir. intravenéz immiinglobilinler
(IVIG) tedavide yardimei olabilir. Siddetli miyozit ya da Gi ya
da pulmoner vaskulopati varliginda IV metilprednizolona ek
olarak IV siklofosfamid tedaviye eklenebilir. Tedavinin en zor
asamasi ise kalsinozisler ile basa ¢ikabilmektir. Bu durumda
standart tedaviye eklenebilecek olan alendronatin etkin
olabilecegi yapilan calismalar ile gdsterilmistir (5,6,7).

Fizyoterapi, enflamasyon kontrol altinda oldugu stirece,
hareket acikigini korumak ve giicll yeniden kazanmak icin

Tablo 2. Jiivenil sistemik skleroziste tani élciitleri

Biiyiik Olciitler

Sklerozis ve endiirasyon
Sklerodaktili
Raynaud fenomeni

Kiiciik Olciitler

Damarsal
Tirak kapilloroskopi degisiklikleri
Parmak ucu Ulserleri
Gastrointestinal
Disfaji
Gastrodzofageal reflii
Renal
Renal kriz
Hipertansiyon
Kardiyak
Avritmiler
Kalp yetersizligi
Solunumsal
Akciger fibrosisi
Pulmoner hipertansiyon
Kas iskelet sistemi
Artrit
Miyozit
Tendonlarda friksion kiriklar
Norolojik
Noropati
Karpal tiinel sendromu
Serolojik
Antintikleeer antikor pozitifligi
Ozgiin antikor pozitifligi (anti-Scl-70, antisentromer)

JDM tedavisinde kullanilabilir. Fizyoterapist rehberliginde
kaslar uzatma ve guiclendirme egzersizleri kas enflamasyonunu
etkilemez. Bu nedenle hastalar, eder uygun fizik tedavi
baslatilirsa ve yatak istirahatina alinmazlarsa daha iyi fonksiyon
elde etmeye egilimli olurlar (5,6,7).

5- Jivenil skleroderma

Juvenil skleroderma (JSkl), ¢cocukluk c¢aginda gorilen
ciltte sertlesme ile slregelen bir bagdokusu hastaliklar
toplamidir. Jivenil sklerodermali olgularda klinik bulgular ve
gidis ¢ok cesitlidir. Asil sorun &zellikle deride ve deri alti
dokusundaki artmis kollajen depolanmasindan &tlrtiddr. Bunun
sonucunda ise fibrosis ve ciltte sertlesme ortaya cikar.
Sklerodermasi olan ¢ocuklarda cilt degisik diizeylerde sert
hissedilir. Juvenil skleroderma birincil olarak deriyi tutarken
degisik dlizeylerde i¢ organ tutulumu da goérilebilir. Ama ic
organ tutulumu c¢ocukluk caginda cok nadirdir. Hastallk
organ tutulumuna gore sistemik ve yerel skleroderma olmak
Uzere iki ana baslik incelenmektedir (5,6,7,14,15).

Jiivenil sistemik skleroz: Juvenil sistemik skleroz (JSS),
sliregen, multisistemik bir bag dokusu hastaligidir. Cogunluk-
la ergenlik déneminde ortaya c¢ikar. Hastallk sklerodermatdz
deri degisiklikleri ve ic organ tutulumlari ile birliktedir. Hastaligin
gidisi sirasinda 6zofagusta, akcigerlerde, mide-barsak
kanalinda ve kalpte fibrotik degisiklikler gérulebilir. Hastallk
tanisi genis capli olgu serilerinin degerlendiriimesi ile olustu-
rulan tani dlgitlerine gbre konulmaktadir (Tablo 2). Hastalik
cocukluk ¢aginda ¢ok nadirdir.

Hastaligin etyopatogenezi net olarak bilinmemektedir.
Bilinmeyen bir uyan ile aktive olan immunolojik olaylar silsilesi
ciltte belirgin sertlesmeye yol acar (5,6,7,14,15).

Klinik bulgular: Hastal@in klinik bulgular baslangicta
cok sinsidir. Tam olarak klinik tablonun oturmasi uzun yillar
alabilir. Cilt bulgulan baslangicta 6dem ile birliktedir, daha
sonra ddemin gerilemesi ile birlikte ciltte kalinlasma ve fibrosis
olusur. Sklerotik degisiklikler bedenin her bélgesinde gorilebi-
lir. Ozellikle yiizde dudak sulkuslarinin silinmesi belirgin
bulgulardan birisidir. Telenjiyektaziler ikinci siklikta gérulebilen
cilt bulgulandir. Bu ¢ocuklardaki vaskiilite ikincil olarak ortaya
¢lkan bir bulgudur. Bu hastalarin tirnak dibi kapillaroskopisinde
de belirgin degisiklikler gortlir. JSS’li gocuklarin ¢ogunda
kalsinozis gorilebilir. En sik gorilen bir diger klinik bulgu
sklerodermatdz degisiklikler ile birlikte &zellikle parmak
uclarinda incelme ile olusan sklerodaktilidir (5,6,7,14,15).

Hastaligin blytk tani élgitlerinden olan Raynaud fenomeni
hastalarin yaklasik %70’inde goérilur. Ergenlik déneminde
goriilebilen &nemli saglik sorunlarindan birisidir. Ozellikle
sogukta belirgin olan uclardaki morarma ile ortaya cikan
Raynaud fenomeni isitma ile birlikte geriler. Raynaud fenomeni
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once beyazlasma, ardindan morarma ve kizarma Uglemesi
ile birlikte ortaya cikar. Morarma bazen cok ilerleyebilir.
Buna bagll olarak &zellikle parmak uglarinda belirgin doku
oluma gérdltr (5,6,7,14,15).

Kas ve iskelet sistemine ait bulgular JSS’li olgularin
%90’Inda goérulir. Bulgular artralji, artrit ve miyalji seklinde
gorulebilir. EkKlem tutulumu poliartikuler tiptedir.

Cocukluk cagi sklerodermasinda i¢ organ tutulumu gok
nadir olarak gorilir. Gastrointestinal tutulum cocukluk
c¢aginda erigkin sklerodermasinin aksine ¢ok nadirdir. Disfaji
olgularin yaklasik %10’'unda goérulir. Hastalarin ¢ogunlu-
gunda gastrotzofageal refll gorillr (5,6,7,14,15).

Ozellikle birden ok romatizmal hastaligin bir arada
oldugu klinik tablolar cakisma (overlap) sendromlar adi ile
tanimlanmaktadir. Bu grup hastaliklara en cok eslik eden
hastalik ise sklerodermadir. Ozellikle anti-riboniikleoprotein
pozitifligi ile birlikte gdrilen hastalik grubu ise karisik (mikst)
bagdokusu hastaligi adi ile aniimaktadir (5,6,7,14,15).

Laboratuvar bulgulari: Jivenil sistemik sklerozlu
olgularda kan sayiminda slregen hastallk anemisi, hafif
trombositoz goriilebilir. Akut faz gdstergeleri hafif yikselmistir.
AntinUkleer antikor ¢cogunlukla benekli tipte pozitiftir. Fakat
eriskin olgularin aksine anti Scl-70 (anti-topoizomeraz )
siklikla pozitif degildir. Jivenil sklerodermali olgularda anti
sentromer antikorlar pozitif olarak bulunabilir. Anti fosfolipid
antikorlar pozitif bulunabilir (5,6,7,14,15).

Juvenil sistemik sklerozlu olgularda hastalik gidisi oldukga
koétlddr. Fibrosis hizla ilerleyebilir. Eriskin déneme gecen
cocuklarda i¢ organ tutulumlarina bagdh olarak &limler
gortlebilir (5,6,7,14,15).

Tedavi: JUvenil sistemik sklerozun net bir tedavisi simdiye
dek bulunamamigtir. Baglangi¢ ve devam tedavisinde ilk se-
cilecek ilag metotreksattir (10-20 mg/m?2/hafta) . Metotreksat
mutlaka kortikosteroidler ile birlikte kullaniimalidir. Bu yolla
anti fibrotik etki saglanabilir. EGer ekstremite uclarinda doku
6limu ya da i¢ organ fibrosisine ait bulgular olusmus ise
tedaviye siklofosfamit yogun yiiksek doz (1000 mg/m2/ay) ile
eklenmelidir. Raynaud fenomeninin 6n planda oldugu
olgularda tedaviye kalsiyum kanal blokerleri &zellikle de
nifedipin eklenmelidir (5,6,7,14,15).

Yerel sklerodermalar: Cocukluk ¢caginda en sik gorllen
skleroderma tipidir. Bu grup hastaliklar yalnizca deriye yerlesen
sklerodermat6z degisiklikler ile birliktedir. Bu ¢ocuklarda hi¢
ic organ tutulumu gdzlenmez. Yerel skleroderma JSS’ye
goére cocukluk caginda cok daha sik gorilmektedir
(5,6,7,14,15).

Yerel sklerodermalarinda olusum mekanizmalar net
olarak bilinmemektedir. Yalniz bu grup hastaligin olusumunda
kimyasal bulasmayi, travmayi, bleomisin, bromokriptin,
vitamin K gibi ilaglar suclayan olgu bildirileri bulunmaktadir.

Ayrica yerel skleroderma ile Borrelia Burgdorferi enfeksiyonu
arasindaki iliskiyi gosteren galismalar vardir (5,6,7,14,15).

Klinik bulgular: Hastalardaki alt grup adlandirmasi
lezyonun boyutlarina, yerlesimine ve tipine gére yapilmaktadir.
Asagida sirasi ile yerel sklerodermalar degerlendirilecektir:

Morfea: Cilt Uzerinde yer alan sertliklere verilen isimdir.
Ozellikle belli bir bolgede yerlesenleri Morfea plagi adin
alirlar. Ayrica siniflamalarda guttat morfea, keloid morfea,
atrofik morfea ve blilléz morfea sekilleri de bulunmaktadir.
Yaygin morfeada tUm bedende sertlikler vardir. Bu bolgeler
dokunma ile belirgin olarak serttirler. Tutulan bdlgenin rengi
degiskendir, normal viicut renginden hiperpigmente lezyonlara
kadar degisen gorinimlerde olabilir (5,6,7,14,15).

Lineer skleroderma: GCocukluk ¢aginda en sik gorilen yerel
skleroderma tipidir. Ozellikle tek bir ekstremitede ortaya
cikan belirgin sertlikler ile birliktedir. Lineer sklerodermanin
bir alt grubu olan en coup de sabre (kili¢ yarasi) de 6zellikle
yuzin bir yarnsinda belirgin etkilenme vardir. Bu tabloya
merkez sinir sistemi bozukluklan o6zellikle de intrakranyal
kalsifikasyonlar eslik edebilir. Bu durum edinsel ve enflamatuar
kokenli iken, bir diger benzer tablo olan ilerleyici hemifasyal
atrofi (Parry-Romberg sendromu) genetik kdkenli bir bozuk-
luktur. Iki hastalik arasinda ayirici taniyr yapmak cok zordur
(5,6,7,14,15).

Eozinofilik fasiit: Bu tablo 6zellikle kas fasyasini tutan
yerel doku sertlikleri ile stregelen bir tablodur. Hastalarda
hipereozinofili ve hipergamaglobdtilinemi gorilebilir.

Yerel sklerodermall olgularda i¢ organ tutulumu cok
nadiren gorlllr. Ortaya ¢ikabilecek olan tutulumlar JSS’den
farkl degildir (5,6,7,14,15).

Laboratuvar bulgular: Yerel sklerodermali olgularda
6zgln bir laboratuvar bulgusu bulunmamaktadir. Antintikleer
antikor ve diger otoantikorlarin pozitif bulunma orani olduk¢a
disuktir. Bazi olgularda antikardiyolipin ve antihiston
antikorlan pozitif olarak bulunabilir. Tanlandirmada termografik
incelemeler yardimci olabilir (5,6,7,14,15).

Tedavi: Yerel sklerodermalarin tedavisinde kullanilan
Uzerinde uzlagiimig bir tedavi segenegi bulunmamaktadir.
Ama grubumuzun da goésterdigi gibi bu grup hastaliklarda en
etkin tedavi yéntemi metotreksat (10-20 mg/mé2/hafta) ve
distk doz steroid (10 mg/giin) segenegidir. Bu tedavi ile
olgularinda yaklasik %70’inde etkin bir tedavi sonucu elde
edilmektedir (5,6,7,14,15).
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