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Abstract

Skleroderma primer olarak deri ve deri alti dokular1 tutan, ¢o-
cuklarda olduk¢a nadir goriilen bir kollajen doku hastaligidir.
Prevalans: 1/100.000 olan skleroderma lokalize ve generalize olmak
iizere iki tipe ayrilir. Cocuklarda daha c¢ok lokalize tipi goriilmektedir.
Burada juvenil sistemik skleroderma tanisi alan olgu nadir goriilmesi
nedeniyle sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Sistemik skleroderma, ¢ocuk
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Scleroderma is a very rare connective tissue disease in children
involving primarily the skin and subcutaneous tissue. The prevalence
is 1/100.000. Of the two major types of scleroderma, localized and
generalized, the localized variety is more common in children. In this
article, we report a patient with juvenil systemic scleroderma because
of the rarity of the disease.
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tiyolojisi ve patogenezi bilinmemekle

birlikte, otoimmiin yanit sonucu gelistigi

sanilan skleroderma, primer olarak deri ve
derialt1 dokulart tutan, ¢ocuklarda oldukca nadir
goriilen bir kollajen doku hastaligidir. En dikkat
cekici patolojik o©zelligi etkilenen dokularda
fibrozise yol agan asir1 kollajen birikimidir. Loka-
lize ve generalize olmak iizere iki tipe ayrilan
sklerodermanin, cocuklarda daha ¢ok lokalize tipi
goriilmektedir.'” Raynaud fenomeni saptanan 12
yasindaki kiz ¢ocuga sklerodermatoz cilt bulgulari,
Antiniikleer antikor (ANA) ve Scl-70 antikor pozi-
tifligi nedeniyle juvenil sistemik skleroderma
(3SSc) tanist konuldu. Takip ve tedavi altina alinan
olgu, nadir goriilmesi nedeniyle sunulmustur.
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Olgu Sunumu

12 yasinda kiz ¢cocuk el ve ayaklarda morarma
sikayetiyle poliklinigimize getirildi. Yaklasik 2
yildir el ve ayaklarinda, 6zellikle soguk havalarda
morarma, 1sindiginda ise kizariklik ve karincalan-
ma hissi oluyormug (Resim 1). Her iki el parmak-
larinda da o6zellikle sabahlar1 katilik oldugu, ancak
agr1 hissetmedigi 6grenildi. Yaklasik 1 ay once sag
el 4. parmak ucunda kendiliginden bir yara olus-
mus, yarada piiriilan akinti ve daha sonra parmak
ucunda siyah renk degisimi olmus. Bagka bir sika-
yeti olmayan hastada, ailevi hastalik ve akrabalik
Oykiisii yoktu. Fizik muayenesinde; boy 141 cm (3-
10 p), agirlik 30 kg (3p), tansiyon arteryel 100/70
mmHg ve vital bulgulan stabildi. Agiz etrafinda
deride gerginlik, dudaklarda tapir agz1 goriiniimii,
el ve ayaklarda basmakla solan yaygin eritem,
parmak derisinde gerginlik ve sertlik, sag el 4.
parmak ucunda 2x2 mm’lik nekrotik lezyonu olan
olgunun, periferik arteryel nabizlar1 alintyordu ve
diger sistem muayene bulgular1 evre 2 guatr hari¢
normal degerlendirildi (Resim 2). Laboratuar ince-
lemesinde, hemogram; 16kosit sayisi 7500/mm’,
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Resim 1. Ellerde 6zellikle soguk havalarda renk degisikligi ve

o6dem.

Resim 2. Agiz etrafinda deride gerginlik, dudaklarda tapir
agz1 goriiniimii.

hemoglobin 14.2 gr/dl, hematokrit %43, MCV 87.3
fl, RBC 4.92, RDW %]12.1, trombosit sayisi
390.000/mm’, periferik yaymada: %54 lenfosit,
%40 PNL, %4 monosit, %2 eozinofil vardi, atipik
hiicre yoktu. Kan biyokimyasal incelemesinde;
glukoz: 107 mg/dl, tire: 24 mg/dl, kreatinin: 0.7
mg/dl, AST:30 IU/L, ALT:20 IU/L, elektrolitleri
normaldi. CRP:0.6 mg/dl, sedimentasyon: 15
mm/saat, TT4:7.6 pgr/dl (4.2-13), TT3:1.47 ng/dl
(0.5-1.7), FT4: 1.36 ng/dl (0.8-2.2), TSH:1.29
pulU/ml (0.5-4.8) olup normal degerlendirildi. 24
saatlik idrar incelemesinde proteiniiri saptanmadi.
Idrar sediment incelemesinde hematiiri yoktu. RF
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(-), ANA (+), ds-Anti-DNA aktivitesi: 1.6 TU/ml
(0-5), SS —A (anti Ro) antikorlar1 0.4 (<2 U/ml),
SS - B (anti La) antikorlar1 0.6 (<2 U/ml), Scl-70
antikorlar pozitif, anti centromer antikoru negatif
bulundu. Raynaud Fenomeni pozitifligi, el ve ayak
parmaklarinda gerginlik, sertlik ve parlak cilt go-
riintimii (sklerodaktili), sag el 4. parmak ucunda
nekrotik lezyonu olmasi nedeniyle hasta juvenil
sistemik skleroderma (jSSc) tanisi aldi. Tan1 kriter-
lerinden 2 majér ve 1 mindr bulgusu mevcuttu.
Hastamizda organ tutulumu agisindan; 24 saatlik
idrar incelemesi, akciger yiiksek c¢oziiniirliiklii
bilgisayarli tomografi (HRCT), ekokardiyografi
(EKO) yapild1 ve normal degerlendirildi. Dermato-
loji ve romatoloji boliimlerine konsiilte edilen olgu
nifedipin, asetilsalisilik asit ve kolsisin tedavileri
ile el ve ayaklarinm1 soguktan korumasi onerilerek
poliklinik takibine alindi.

Tartisma

Cocukluk c¢aginda olduk¢a nadir goriilen
skleroderma, lokalize ve sistemik olmak iizere iki
tiptir. Cocuklarda sistemik tipe gore daha sik gozii-
ken lokalize tip; i¢ organlarm hastaliga katilmamas,
cildin degisik derecelerde sklerozu ve kalinlagsmasi
ile karakterize olup; morphea (lokalize, generalize,
profunda ve pansklerotik) ya da linear skleroderma
olarak gruplandirilir."***” Lokalize tipin sistemik
tipe doniisii oldukca nadirdir.® Tiim sklerodermali
olgularin yaklasik %10’u 20 yasindan once bulgu
verirken, sadece %1-2’si 10 yasindan once baglar.’
Olgumuzda semptomlarin Oykiiden yaklasik 10
yasinda basladigi o6grenildi. Skleroderma pato-
fizyolojisinde vaskiiler hasarlanma, mononiikleer
hiicre infiltrasyonu, kollajen birikimi, sitokin cevabi,
otoimmiinite ve fibrozisin rol aldigi kompleks bir
hastaliktir.” jSSc tami kriterleri, italya 2001 yili
“First International ~Workshop on Juvenil
Scleroderma” uzlast toplantist ile belirlenmistir.
Buna gore: Major kriterler; sklerodermat6z deri
degisiklikleri ve Raynaud fenomeni, minor kriterler;
mikroskopik kapiller anormallikler, vaskiiler degi-
siklikler, gastrointestinal, renal, kardiyak, pulmoner,
kas ve eklem (tendon) tutulumu ve serolojik bulgu-
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lardir. jSSc tanisi icin iki major bulguya ilaveten en
az bir mindr bulgu gerekmektedir.’ Olgumuza
Raynaud fenomeni, sklerodermatdz cilt bulgular1 ve
seroloji pozitifligi ile jSSc tanis1 konulmustur.

Raynaud fenomeni; bilateral, episodik olarak
el veya ayak parmaklarinda, kulak veya burunda
vaskiiler olaya bagli meydana gelen solukluk,
siyanoz ve kizariklik seklindeki cilt degisiklikleri-
dir. Soguga maruziyetle bu degisiklikler daha da
belirginlesir.*>*'° Raynaud fenomeni sistemik
sklerodermal1 olgularin yaklasik %70’inde baslan-
gi¢ bulgusudur, ancak lokalize tipte daha sik go-
riilmektedir.>'" Hastanuzda da 6ykiiden iki yildir
Raynaud fenomeni oldugu ve 6zellikle soguk hava-
larda ¢ok daha belirginlestigi 6grenildi.

Sklerodermatdz deri degisiklikleri erken do-
nemde ciltte eritematdz degisiklikler ve o6dem
seklindedir. Bu donemde hastalar siklikla karpal
tunel sendromu gibi yanlis tani alabilir. Cilt yiize-
yinde diizlesme, renk degisikligi, sertlesme, in-
celme meydana gelir. Pruritis, kalsinozis,
telenjektazi ve sklerodaktili goriilebilir."* Olgu-
muzda, deride diizlesme, incelme, renk degisikligi
ve sklerodaktili vardi. Bizim olgumuzda da oldu-
gu gibi, yiiz cildinin tutulumuna bagli agizin zor
acilmasi, dudak derisinde gerginlik ve incelme
olabilmektedir.”

Vaskiiler tutulum sonucu basta Raynaud fe-
nomeni olmak iizere, fibrotik arteriosklerotik degi-
sikliklere bagli pulmoner hipertansiyon ve renal
kriz gibi durumlar goriilebilir."” Ozellikle tirnak
yataginda daha belirgin olmak iizere mikrovaskiiler
degisiklikler olabilir.’> Olgumuzun Raynaud feno-
meni yaninda, sag el 4. parmak ucunda 2x2 mm’lik
digital arter tutulumuna bagli nekrotik alan1 mev-
cuttu. Sklerodermal renal kriz ani baglayan malign
hipertansiyon, hizli ilerleyen renal yetmezIik,
hiperreninemi ve mikroanjiyopatik hemolizis sek-
linde goriilebilir.” Sistemik sklerodermal1 olgularin
%50’sinden fazlasinda ilk 3 yil i¢inde renal tutu-
lum goriilebilir.! Laboratuar bulgularinda normal
veya yliksek kreatinin diizeyleri, proteiniiri ve/veya
mikroskopik hematiiri saptanir.'' Olgumuzun bob-
rek fonsiyonlar1 normaldi. Idrar incelemesinde
proteiniiri ve hematiiri saptanmadi.
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Sklerodermal cilt bulgular1 ve Raynaud feno-
meninden sonra en sik tutulum gastrointestinal
sistemdir. Ozellikle 6zofagial dismotilite basta
olmak iizere agizdan aniise kadar her yer tutulabi-
lir.">**!" Olgumuzda sivi ya da kat1 yiyecekleri
yutma giicliigli, yutma esnasinda agri, retrosternal
yanma, karin agrisi, ishal ya da kabizlik gibi sika-
yetlerinin bulunmamasi nedeniyle gastrointestinal
sistem tutulumuna yonelik tetkik yapilmadi, ancak
yakin klinik takibe alindi.

Sklerodermal kalp tutulum semptomlar1 egzer-
siz dispnesi, carpint1 ve nadiren gogiis agrisidir."’
Perikardit, konjestif kalp yetmezligi, pulmoner
hipertansiyon ve aritmiler goriilebilmekle birlikte
siklikla miyokardiyal tutulum olur.*'" Olgumuzun
EKO ve EKG’si normal degerlendirildi.

Pulmoner tutulum sklerodermali hastalarin
morbidite ve mortalitesini Onemli oOl¢iide etkile-
mektedir.’ Progresif dispne, egzersiz intoleransi ve
nonprodiiktif oksiiriikk tipik bulgular1 olup, bazen
gogilis agrist ve plorezi semptomlar1 goriilebilir.
Sistemik sklerodermali hastalar, progresif intertisyel
fibrotik akciger hastaligi icin risk altindadir. HRCT
akciger tutulumu tespitinde en iyi yontemdir.””"
Olgumuzun akciger HRCT’si normaldi.

Kas-iskelet tutulumuna bagli sklerodermanin
en erken semptomlarindan biri de artralji ve
myaljidir."" Tipik bulgusu artralji ve sabah katilig:
olup, siklikla romatolojik hastaliklar ile karisabi-
lir.’ Kas tendonunun fibréz ve inflamatuar tutulu-
mu artriti taklit edebilir. Uzun dénem takiplerinde,
lokalize sklerodermada %40 oraninda subkutantz
kalsifikasyon goriilebilir.” Olgumuzda, oykiiden
her iki el parmaklarinda, 6zellikle sabahlar1 katilik
oldugu ve giin icinde acildig1, ancak agri1 olmadigi
Ogrenildi.

ANA porzitifligi, skleroderma hastalarinin her
iki tipinde de %90 oraninda goriilmektedir.>*'" Has-
taligin aktivitesi ile bir korelasyonu yoktur.” Anti
Scl-70 antikorlar1 genellikle sistemik skleroderma ile
iligkilidir.” Sistemik tipte %20-40 oraninda goriiliir-
ken;*">!" lokalize tipte %10-15 goriiliir.'' Raynaud
hastaliginda anti Scl-70 negatifdir.® Antisentromer
antikorlari lokalize tipte %50-96 oraninda pozitifken,
sistemik tipte %10°dan azdir.>"' Olgumuzda ANA
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ve anti Scl-70 antikoru pozitif olup, antisentromer
antikorlart negatifdi. Ayirici tam acisindan; anti
DNA antikoru, SS-A (anti Ro), SS-B (anti La) nega-
tif olan olgumuzda, SLE ve diger kollajen doku has-
taliklart diglanmistir. RF’tin %25 olguda diisiik
titrede pozitif saptanabilecegi belirtilirken, olgumuz-
da RF negatifdi.'

Lokalize skleroderma kolay taninmasina rag-
men; Liken sklerozis, Lupus pannikulitis, Lipo-
distrofi, Morfea benzeri lezyonlar (fenilketoniiri,
GVHD), Porfiria kutanea tarda ve Borrelia infeksi-
yonlart ile karisabilir. Eozinofilik myalji sendromu,
cocuklarda nadiren goriiliip; Raynaud fenomeni yok-
lugu, i¢ organ tutulumu, fasyal kalinlagsma, periferik
eozinofili, IgG ve sedimentasyon yiiksekligi ile ayiri-
c1 tanist kolaydir. Bazi ilag ve kimyasal maddelere
(bleomisin, izoniasid, pentazosin, valproat sodyum,
bromokriptin, trikloretilen, vinil kloriir, nitrofuran-
toin, hydantoin gibi) maruziyet sklerodermal cilt
degisiklikleri yapabilir. Sistemik skleroderma juvenil
poliarteritis ve diger kollajen doku hastaliklar1 (SLE,
polimiyosit, dermatomiyosit, miks kollajen doku
hastaliklar1) ile kanisabilir.'™'" Olgumuzda oykii,
klinik ve laboratuar bulgulari ile siipheli durumlar
dislanmustir.

Cocukluk caginda skleroderma, 6zellikle lokali-
ze tipte spontan diizelmeler gosterebilmektedir.
Juvenil skleroderma tedavi modellerine yonelik ya-
pilan randomize kontrollii ¢aligmalarda, hastaligin
nadiren de olsa kendi kendini sinirlamasi nedeniyle
baz1 zorluklar yasanmaktadir ve bu sebeple cocuk-
larda skleroderma tedavisi, yetiskin hastalardaki
tedavi modellerinden esinlenerek olusturulmustur.
Sistemik skleroderma tedavisinde antifibrotiKler,
antiinflamatuarlar ve vazodilatatorler kullanilirken,
lokalize tipte antiinflamatuarlar, vit-D analoglar1 ve
UV gibi tedavi modeller vardir. Klinik agidan mak-
simum fayday1 saglayabilmek i¢in bu hastalarda geri
doniisiimsiiz fibrotik doku hasart gelismeden, miim-
kiin oldugunca erken donemde tedaviye baglamak
cok 6nemlidir.>*'*" Raynaud fenomeninde soguk
gibi provoke eden unsurlardan kaginmak ve
vazospazm ¢oziici nifedepin, prazosin, losartan,
nitrogliserin ve prostosiklin analoglar1 gibi ajanlar
kullamilabilir.> Vazodilatator ajanlara aspirin ve

dipiridamol gibi ajanlar eklenerek klinik etkinlik
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arttirilabilir. Pentoksifilin mikrovaskiiler perfiizyonu
giiclendirmek icin eklenebilir.’ Reflii 6zefajit icin
uygun pozisyon ve diyet yanisira, omeprazol, H2
reseptor  blokerleri ve mukoza koruyucular
(sukralfat) verilebilir.** Hipertansif renal kriz tedavi-
sinde anjiyotensin konverting enzim inhibitorleri
(kaptopril ve enarapril) veya diger antihipertansifler
kullamlabilir.> Antiinflamatuar tedavi i¢in immii-
nosiipresifler (methotreksat, siklosporin, azotiyoprin,
siklofosfamid ve D-penisilamin) ve kortiko-
steroidler kullanilabilir.'” Kolsisinin skleroderma
tedavisinde yeri olup, Ozellikle deri tutulumunda
lokal inflamasyonun gerilemesi ve deri iilserlerinin
iyilesmesinde etkili oldugu belirtilmektedir.>'*"®
Lokalize sklerodermada “imiquimod” %35 krem
formunun lokal kullanimiyla sitokin aracilikli deri
fibrozisinde faydal sonuglar alindig: bildirilmistir."”
Otolog “stem cell” transplantasyo-nu ve sitokin kul-
lanimu gibi yeni tedavi modelleri de deneme asama-
sindadir.'> Olgumuza kolsisin yaninda nifedipin ve
asetilsalisilik asit tedavileri baslanmis ve poliklinik
takibine alinmustir.
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