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ONSO0Z

Cocukluk romatizmal hastaliklar1 6zellikle kas-iskelet siste-
mi (eklemler ve kaslar), damarlar ve cildin akut ve kronik
inflamasyonu ile karakterize multisistem hastaliklardir. Ul-
kemizde birinci basamak saglik kurulusuna basvuran her 5
hastadan biri gocuk olup, bunlarin yarisinda da kas-iskelet
yakinmalar1 goriilmektedir. Saha galiymasinda iilkemizde
Ailevi Akdeniz Atesi (FMF) 1/1000, Juvenil Romatoid Art-
rit (gocuk ¢ag1 romatoid artriti) 6/10.000 sikliginda goriil-
mektedir. Burada ayrica sorumlu olan ¢ocuk doktorlarinin
benzer yakinmalari olan hastalara yaklasimi ve ayirici taniy1
bilmeleri romatolojik hastalik siiresini kisaltacak ve ileride
olusabilecek isgiicti kaybini en aza indirerek tilke ekonomi-
sine katki saglayacaktir.

Romatizmal hastaliklarin icinde olan Sistemik Lupus
Eritematozus, Henoch Schonlerin Purpurasi, Poliarteritis
Nodosa ve Takayasu Arteriti iilkemizde, kesin epidemiyo-
lojik veriler olmamakla birlikte, bat1 tilkelerinden daha ¢ok
gortlmektedir. Bu hastaliklarda tan1 konulmasinda gecik-
me, tedavi ve izlem donemlerindeki mevcut yetersizlikler ve
yanlis tedavi, kalict eklem bozukluklari, cerrahi gereksinim-
ler, sekonder amiloidoz, kronik bobrek yetmezligi, korliik,
yasam kalitesinde bozulma (dolayl olarak is giicii kaybi,
ruhsal ve sosyal sorunlar, ayrica aile dinamiginin bozul-
mast) ve 6liime neden olmaktadir. Bu sorunlar hem aileye
ve erigkin hayatta ¢ocuga manevi yiitk hem de devlete ciddi
maddi yiike yol agmaktadir.

Cocukluk cagindaki romatolojik hastaliklarin tani ve
tedavisi eriskin ¢agindan farkliliklar gostermektedir. Bu
hastalarin birgogunda kas ve eklem bulgularina ek olarak
sistemik bulgular da ortaya gikmaktadir. Bu hastaliklarin te-
davi ve izlemleri ekip ¢alismasini gerektirir; gocuk saglig: ve
hastaliklar1 uzmanligs {izerine romatolojik hastaliklarda uz-
manlasmis hekim (¢ocuk romatoloji uzmani), fizik tedavi ve
rehabilitasyon uzmany, fizyoterapist, sosyal galisma uzmani,
hemsire ekibin pargalaridir. Gerektiginde bagvurulacak he-
kimler oftalmologlar, ortopedistler, dermatologlardir.

Cocuk romatolojisi “UEMS”de ayr1 bir ihtisas olarak yer
almaktadir. Ulkemizdeki iki 6nemli dernek olan “Tiirk Pe-
diatri Kurumu” ve “Ttrkiye Milli Pediatri Dernegi” Bakan-

liga “pediatrik romatoloji”nin ayr1 bir ihtisas olmasi konu-
sundaki onaylarini ve desteklerini belirtmiglerdir. Ulkemiz-
de de dogan gereksinim nedeniyle 4 Kasim 2003 tarihinde
“Cocuk Romatoloji Dernegi” kurulmustur. Dernegimizin
amaglarindan biri; Cocuk Romatolojisi alaninda hasta-he-
kim, hekim-hekim iletisimini kolaylastirmak, bir digeri; bu
alanda tilkemizdeki Tiirkge kaynak kitap eksigini gidermek-
tir. letisimi kolaylagtirmak icin yeni web sitesi “cocukroma-
toloji.org” kurulmustur. Burada hem hekimlerimize genel
gocuk romatolojisi bilgileri verilmekte, hem de hastalarimiz
kendisine en yakin hekimi rahatlikla bulabilmektedir. Tiim
hastalarimizin iletisim kurabilecegi “facebook” sayfamiz
site ile baglantilidir. Cocuk Romatolojisi yan dal uzmanlari
bizim gelecegimizdir. Onlar i¢in ayr1 bir bolim agilmustir,
“slayt arsivi”, “taniniz nedir?, “zor olgular” gibi boliimlerle
deneyimimizi onlarla paylasmaya bashyoruz.

Cocuk Romatolojisi’'nin temel konularini igeren kitabi-
miz bu alanda tilkemizde ilk olma 6zelligine sahiptir, uma-
rim gelecek kaynaklara iyi bir yol gosterici olacaktir. Kitapta
romatolojik yakinmalarda tani, ayiric1 tan1 ve hastaliklara
6zel multidisipliner tedavi yaklasimi dikkat gekicidir. Fiz-
yoterapistlerin tedavide tanidan itibaren biiyiik katkilar: ol-
maktadir, olmalidir da. Kitapta ayrica Cocuk Romatolojisiy-
le ilgili tiim temel konular1 bulacaksiniz. Surasi bilinmelidir
ki, glinimiizde bilgiye ulasmada dogru adres ¢ok 6nemlidir.
Kitabimiz bunu saglamada énemli bir rol iistlenmistir. An-
cak, bilgi ¢caginda temelimizi kuvvetli tutup tizerine giincel
bilgiyi eklemek kaginilmazdir. Bunu i¢in de web sitemizdeki
bilgiler ve kaynaklar yol gosterici olacaktur.

Cocuk Romatolojisi alaninda yazilmis olan bu kitabin
konuyla ilgilenen tiim hekim arkadaslarima yararli olmasini
dilerim.

Prof. Dr. S. Erbil Unsal

Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saglhgr ve Hastaliklar: Anabilim Dals
Cocuk Romatoloji Bilim Dali Bagkani
Cocuk Romatoloji Dernegi Baskani
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KONU 2  Gocuk Romatolojisinde immiinolojik Mekanizmalar ve inflamasyon

Tahlo 2. Otoinflamatuar hastaliklarda genetik defekt ve klinik ozellikler

Otoinflamatuar Kalitim
Hastalik Etkilenen Gen | Etkilenen Protein Sekli Klinik dzellikler
Kriyopirin-iligkili
periyodik
sendromlar
FCAS | NLRP3 (1q44) | Kriyopirin: NOD-benzeri 0D Ates, sogukla ortaya ¢ikan dokiint,
reseptor ailesi lyesi, konjunktivit, artralji, yorgunluk
inflammazom komponenti
MWS | NLRP3 (1g44) | Kriyopirin 0D Ates, Urtiker benzeri dokiinti, konjunktivit,
artralji, sensorindral sagirlik, amiloidoz
CINCAs | NLRP3 (1q44) | Kriyopirin 0D Ates, Urtiker benzeri dokintt, Gveit,
papilddemi, biylik eklemleri tutan deforme
edici artrit, sensorinéral sagirlik, aseptik
kronik meningopati, amiloidoz
DIRA IL-1RN IL-1 reseptOr antagonisti OR Plstller dokiinti, osteopeni, prematiirite,
respiratuar distress, ¢oklu litik kemik
lezyonlari
Ailevi Akdeniz MEFV Pirin OR Ates, serozit, artrit, artralji, dokiinta,
Atesi (16p13.3) amiloidoz
PAPA PSTPIP1 CD2BP1 oD Pausiartikiiler piyojenik artrit,
(15q24-q25.1) osteokartilojendz eklem erozyonu, kistik
akne, piyojenik abse
FCAS tip 2 NLRP12 NLRP12 0D Sogukla ortaya ¢ikan drtikeryal dokiinti,
olasi sensorinoral isitme kaybi, hafif
derecede inflamasyon
Blau Sendromu NOD2 NOD2 (CARD-15) 0D Aralikh ates, iktiyozis benzeri degisikliklerle
(CARD15) seyreden granillomatdz dermatit, simetrik
(16q12.1-13) grantilomatdz poliartrit, rekiirren ciddi
graniilomattz pantiveit
CARD-14 iligkili | CARD-14 CARD-14 OR Pstiler psoriazis
pistler (17925)
psoriazis
TRAPS TNFRSF1A P55 Tiimor nekrozis faktér | OD Siddetli migratuar kas ve eklem agrisi,
(12p13) reseptor tip 1 artrit, konjunktivit, periorbital 6dem,
sakroileit, serozit, amiloidoz
Mevalonat kinaz | MVK (12q24) | Mevalonat kinaz OR Ates, yaygin polimorfik dokiint(, artralji,
eksikligi (Hiper karin agrisi, ishal, oral aft, lenf nodu
Ig D Sendromu) blylmesi
IL-36 reseptor IL36RN IL-36 reseptdr antagonisti | OR Yaygin plstiler psoriazis
antagonist
eksikligi
CANDLE PSMB8 Proteazom komponenti OR Erken baglangicli rekiirren ates, dokiintii,
lipodistrofi
Majeed LPINZ Lipin 2 OR Rekiirren multifokal osteomiyelit, konjenital
Sendromu (18p11.31) diseritropoietik anemi, kronik dermatoz

CANDLE: Yiiksek ates ve lipodistrofi ile seyreden kronik atipik notrofilik dermatoz DIRA: interlgkin-1 reseptdr antagonist eksikligi
CINCAs: FCAS: Ailesel soguk otoinflamatuar sendrom MWS: Muckle-wells sendromu OD: Otozomal dominant OR: Otozomal resesif
PAPA: Piyojenik steril artrit-piyoderma gangrenozum- akne sendromu SSS: Santral sinir sistemi TRAPS: Tiimor nekrozis faktor reseptor
asosiye periyodik sendrom




KONU 2 e GCocuk Romatolojisinde immiinolojik Mekanizmalar ve inflamasyon

VASKULITLER

Cocukluk ¢aginda vaskiilitler multisistem tutulumun 6n
planda oldugu romatoloji, dermatoloji, kardiyoloji, nef-
roloji, noroloji ve gastroenteroloji gibi bircok uzmanlik
dalinin birlikte bakimini gerektiren karmagsik bir grup
hastalig1 icermektedir. Damar tutulumunun yeri ve etki-
lenen damarin bityiikliigi, vaskiiler zedelenmenin boyutu
ve altta yatan patoloji hastalik fenotipini ve siddetini
belirler. Vaskiilitler enfeksiyon, malignensi, ila¢ kullanimi
veya SLE ya da jiivenil DM gibi diger romatolojik hasta-
liklara sekonder olabilir ya da herhangi bir nedene bagh
olmadan primer (idiopatik) olabilir. Bu bolimde ¢ocuk-
luk ¢aginda goriilen biiyiik damar vaskiilitlerinden Taka-
yasu arteriti, orta ve kiicik boy arterleri etkileyen
poliarteritis nodosa, orta boy ve kii¢ciik damarlar: etkile-
yen Wegener granillomatozisi patogenezi {iizerinde
durulacaktir.

Takayasu Arteriti

Takayasu arteriti (TA) aorta ve ana dallari etkileyen
graniilomatdz bir vaskiilit olup, ¢ocukluk ¢aginda en ¢ok
adolesan doneminde goriiliir. Cocuklarda en sik etkile-
nen damarlar aorta, renal, subklavyen ve karotid arterler-
dir. Nedeni bilinmemekle birlikte biyopsi ve otopsi
orneklerinden patogenezden primer olarak T hiicre ilig-
kili mekanizmanin sorumlu oldugu disiintilmektedir.
Patolojik olarak lezyonlarda dev hiicreli arterit ve tempo-
ral arteritle benzer sekilde vaskiiler bolgede adventisya-
dan media tabakasina dogru ilerleyen graniilomat6z
degisiklikler olur.

Genetik olarak TA ile iliskili oldugu bilinen en iyi
bolge HLA-B52’nin kodlandig1 bolgedir. HLA genlerinin
TAya yatkinlik yaratmasi patogenezde biiyiik damarlarda
HLA yoluyla antijen tanima sonrasinda inflamasyonun
basladigini diisiindiirmektedir. HLA-B*52:01 ile TA ara-
sindaki iligki farkli popiilasyonlarda gosterilmistir. Yakin
zamanda yapilan tiim genom asosiasyon ¢alismasinda TA
ile HLA-DQB1/DRB1 lokusu arasinda bagimsiz bir iliski
oldugu bulunmustur. HLA-B51 bélgesinde bulunan ami-
noasid zinciri biiylik oranda HLA-B*52:01 ile aym diziye
sahip olmasina ragmen TA ile HLA-B51 ve Behget has-
talig1 arasinda bir iligki bulunamamustir. Bu durum bu iki
genetik lokustaki sadece belirli bolgelerdeki aminoasitle-
rin lokalizasyonunun (67. ve 171. aminoasit) her iki has-
taliga yatkinhigi Dbelirlemede ayirtedici olmasindan
kaynaklanmaktadir. Yakin zamandaki tiim genom asosi-
asyon caligmalarinin sonuglarina gore Thl hiicrelerin
aktivasyon ve proliferasyonu i¢in 6énemli bir sitokin olan
IL-12 ve otoimmiin hastaliklarda 6nemli rolii olan Th17
hiicrelerin gelisiminde gorevli olan IL-23in ortak alt
tinitesi olan IL12/23p40 proteinini kodlayan ILI2B gen

bolgesinin TAnin ortaya cikisi ve ilerleyisinde anahtar
rolii oldugunu ortaya koymaktadir. Thl ve Th17 hiicre-
lerin TA patogenezinde 6nemli roléi vardir. Takayasu
arteriti olan hastalarin serumunda saglikli kontrollere
gore IL-12p40 diizeyinin arttig1 gosterilmistir. Ayrica bazi
enfeksiyoz etkenler TAya yatkinlik yaratmaktadir.
Takaysu arteriti ortaya ¢ikisi ile Mycobacterium tubercu-
losis enfeksiyonu arasinda ya da Hepatit B enfeksiyonu ile
bir iliski oldugunu genetik ve patolojik olarak gosteren
caligmalar vardir.

Takayasu arteritinde altta yatan esas patolojik meka-
nizma hala tam bilinmemekle birlikte yakin zamandaki
gelismeler hastaligin patofizyolojik boyutunun anlasil-
masinda ilerleme saglamistir. Aortada temel tutulum
adventisya media tabakasindadir ve bu tabakanin vaso
vasorum kisminda inflamatuar lezyonlar bulunur. Bu
yiizden TAnin patogenezinde vaso vasorumda bulunan
endotel hiicrelerin aktivasyonundan sonra lenfositlerin
inflamasyon bélgesinde toplandig1 diistiniilmektedir.
Adventisya mediay1 infiltre eden hiicreler arasinda dogal
oldiiriicii (NK) hiicreler, CD4*T hiicreleri, CD8*T hiic-
releri, makrofaj ve notrofiller bulunmaktadir. NK hiicre
ve cdT hiicreler perforin ve hiicre dldiiriicti lektin benzeri
reseptor alt ailesi K (NKG2D) salgilayarak endotel hiic-
relerin apoptozuna neden olur. CD4* hiicre ¢esidi olan ve
IFN-y salgilayan Thl hiicre de TAnin patogenezinde
onemli rolii vardir. Ciinkii IFN-y grantilomat6z lezyon ve
dev hiicre olusumunu saglar. Takayasu aretriti olan has-
talardan alinan periferik kan 6rneklerinde CD4*/CD8* T
hiicre orani artmustir. Endotel hiicrelerinde ve NK hiicre-
lerde apoptotik sinyal molekiilleri yiiksek diizeyde eks-
prese olur. Takayasu arteriti olan hastalarin aortasinda
adventisya media kisminda yiiksek diizeyde MHC-I ve
MHC-II'nin ve intraseliller adezyon molekiillerinin
bulundugu gosterilmistir.

Takayasu arteriti olan hastalarda anti-epitel hiicre
antikoru ve anti-aorta antikoru bulunmasina ragmen,
patogenezde bu antikorlarin islevi net degildir. Ayrica
hastalarda antifosfolipid antikor varligi da bildirilmis
olmasina ragmen bu otoantikorlarin TA olan hastalarda
fonksiyonu net olarak bilinmemektedir. Takayasu arteri-
tinin patogenezinde muhtemelen enfeksiyonlarin HLA
molekiiliine benzerlik gostermesi nedeniyle damar duva-
rinda inflamasyonu tetikledigi sonrasinda da kisinin
kendi T hiicrelerinin ve diger inflamatuar hiicrelerin aktif
hale geldigi ve otoantikorlarin da bu inflamasyonda rol
aldig dustintilmektedir.

Poliarteritis Nodosa

Poliarteritis nodosa (PAN) tipik olarak ozellikle visseral,
renal ve yumusak dokuda bulunan orta boy ve kiigitk
miskiiler arterlerin etkilendigi sistemik nekrotizan



KONU 3 * Gocuk Romatolojisinde Genetigin Yeri &/

Tahlo 1. Tek-genli kalitsal otoenflamatuvar hastaliklardan sorumlu genler ve sik goriilen mutasyonlar (Devami)

NLRP1 D142N, T260M, R284X, D294E, H304Y,
2AD P319R, R352(C, F402L
HIDS delEx delEx3, E93fs, B&] DelEx5,
2, L29fs, Y114fs, V1321,
Léfs, L39P 1119M $1351,
H20N G140fs,
/Q A141fs,
A147T,
A148T,
Y149X,
L168fs,
G171R
W188 Wi G211A/ T237S, Bl L265R,
X, L246P, 1268T,
Q190f R215Q V2501 S272F,
S; R277C/
V203f H,
s/A, P288L,
N205 V293M
D,
T209
A
G309 D366F/
S S,
T322 C367S,
S, G376V,
G326 V3771,
R, S378P,
S329 H380R,
N/R, D386N,
G336 R388X
S
PAPAs R52Q I A23 E250Q, E250K,
0T D266N
DIRA ILIRN 2 N52KfsX25, p.Asp72_lle76de Q119X
Q54X 1, E77X, C91F
MS T180fs A33 p.Ser4
1S, 39,
P348 Trpfs*
L, 15
K38 |




KONU 9 e Cocuk Romatolojisinde Hikaye ve Fizik Muayene

Yine goz muayenesi ve dort ekstremitede de nabiz deger-
lendirmesi kas-iskelet sistemi degerlendirilen bir cocugun
rutin fizik muayenesinin vazgecilmez bir parcasi
olmalidur.

Kas-iskelet sisteminin taranmasi amaciyla cocuga
degisik hareketler ve aktiviteler yaptirilarak kas-iskelet
sistemi fonksiyonel olarak degerlendirilebilir. Fonksiyo-
nel kas-iskelet muayenesi sirasinda hangi hareketle hangi
eklemin degerlendirilecegine dair 6zet bilgiler Tablo 6da
verilmistir.

Kas-iskelet sistem taramasini standardize etmek ama-
cryla pGALS adinda (Paediatric Gait, Arms, Legs and
Spine) genel fizik muayene tarama yontemi 6nerilmistir.
PGALS tarama yontemi 6grenmesi ve uygulamasi kolay
bir fizik muayene sistemidir. Cocuga yapacag1 hareketler
gosterildiginde olduke¢a kullanigh bir yontemdir. Okul
¢ag1 cocuklar i¢in gecerliligi kabul edilmistir ama bebek-
ler ve kiigiik gocuklar i¢in bazi komutlarin yerine getiril-
mesinde zorluklar vardir. Tablo 7de pGALS tarama
sistemi 6zetlenmis olup, detayl: bilgi http://www.pGALS.
org sitesinden elde edilebilir.

Fonksiyonel kas-iskelet muayenesi veya pGALS gibi
kas-iskelet sistemi taramasinda ¢ocuk “tepeden tirnaga”
gozden gegirilmis olur. Bu muayeneler sirasinda agri, asi-
metri, siglik, hareket kisithligi vs. gibi herhangi bir
anormal bulgu belirlendiginde o bolge daha detayli bir
sekilde muayene edilmelidir.

Eklem Degerlendirmesi

Eklem muayenesinde “bak, dokun ve hisset, hareket ettir,
test et” prensibi uygulanir. Oncelikle istirahat durumunda
eklemin pozisyonu gozlenir, inspeksiyon eklem muaye-
nesinin ilk adimidir. Eklem yiizeyinin anatomik gorii-
nlimd, siurlary, rengi, skar dokusu, bitytikliigii, kas kiitlesi
ve ekstremite uzunluklar1 inspeksiyonla degerlendirilir.
Karg1 eklemle kiyaslanarak boyut ve sekil farkliligi, asi-
metri varlig aragtirthir. Cocugun istirahatte iken eklemi
hangi pozisyonda tutuguna dikkat edilir.

Ikinci basamakta cilt 1s1s1, eklem sisligi ve hassasiyet
acisindan degerlendirmek i¢in palpasyon yapilir. Eklem
yiizeyine dokunularak is1 farkliligi var mi aragtirilir. Diger
eklemlere kiyasla 1s1 artig1 varlig1 enfeksiyon veya roma-
tolojik bir hastaliga bagli inflamasyonun gostergesidir.
Aksine kompleks bolgesel agr1 sendromunda etkilenmis
ekstremite bolgesi etkilenmemis bolgelere nazaran pal-
pasyonla soguk hissedilebilir. Sisme eklemin normal
yiizey belirteglerinde degisiklige yol agan eklem biiyiik-
lugtindeki her tiirla artist ifade eder. Sisme eklem ici sivi
birikimi, periartikiiler siv1 varligi, yumusak doku degisik-
likleri veya kemik hipertrofisine bagli olabilir. Sisme
varsa karakteri belirlenmeye ¢alisilmalidir. Siv1 varligina
isaret eden kistik veya akici bir siglik daha ¢ok eklem
effiizyonu, ganglion, menisk kisti, bursal sisme veya abse
varligini distndirir. Hamur ya da lastik kivaminda bir
sisme sinovyal kalinliga, sert, kemik hissi veren bir sislik

Tahlo 6. Fonksiyonel kas-iskelet muayenesi

Pozisyon veya Hareket

Degerlendirilecek Olan Ozellik

Bagdas kurup oturma

Kalca abdiiksiyon, eksternal rotasyon ve fleksiyonu ile diz
fleksiyonu

Diiz bir pozisyonda dizler iizerinde ayaga kalkma

Bacak ekstansiyonu, sirt ekstansiyonu, alt ekstremite kas giicil

One egilme

On spinal kurvatur, skolyoz

Ayakkabi ve gorap ¢ikarma

Kalga ve diz fleksiyonu, el ve el bilegi fonksiyonu

Elleri yiiksege kaldirma

Omuz ve dirsek hareket araligi

Normal yiiriime

Yiriime fazlari: Topuk temasi, basma, topugun ayrilmasi, parmak
ucunun ayriimasi, salimm fazlar

Parmak ucunda yiirime

Ayak bas parmag! ekstansiyonu, ayak bilegi plantar fleksiyonu,
kas giici

Topukta ylriime

Ayak bilegi dorsifleksiyonu, diz ekstansiyonu, entezde agri

Eller pronasyonda, kollar ekstansiyonda uzatma

Dirsek ekstansiyonu, omuz kas glici

Yumruk yapma

Parmak fleksiyonu

Dua pozisyonu

El bilegi ekstansiyonu, dirsek fleksiyonu, parmak ekstansiyonu

Basin iizerinden kollari uzatma

Omuz fleksiyonu

Omuzlarin Gizerinden geriye dogru bakma

Servikal vertabra rotasyonu




KONU 5 ¢ Cocuk Romatolojisinde Laboratuvar Testleri iy

Tablo 8. Herditer peryodik ates sendromlarinin klinik ozellikleri ve genetik anormallikleri

Sendrom Gen Ayirici klinik dzellik

AAA MEFV Artrit, peritonit, erizipel benzeri dokiinti

TRAPS TNFRS1A Makiiler gezici eritem, miyalji

HIDS MVK Eritematdz makiiller, oral ve vajinal lserler

FCAS CIAST Sogukla tetiklenen belirtiler, trtikeryal dokinti
MWS CIAST Urtikeryal dékiintii, sensorinéral isitme kaybi
NOMID CIAST Urtikeryal dékiintii, menenijit, kemik anormallikleri
CH ELA2 MNS <200 mikrolitre, tekrarlayan oral enfeksiyonlar
PAPA PSTPIP1/CD2BP1 Tekrarlayan artrit, pyoderma gangrenosum, akne
AAA: Ailesel akdeniz atesi, TRAPS: Tumor necrosis factor receptor-associated periodic syndrome, HIDS: Hiper immunglobulin D
sendromu, FCAS: Familial cold autoinflammatory syndrome, MWS: Muckle-Wells sendromu, NOMID: Neonatal-onset multisystem
inflammatory disorder, CH: Cyclic hematopoiesis, PAPA: pyogenic arthritis, pyoderma gangrenosum and acne syndrome, MNS: Mutlak
notrofil sayisi,

jiivenil spondiloartropatili hastalarda HLA-B27 varlig
tanimlanabilir bir hastalik icin degerlendirmeye isaret
eder. Ancak, normal toplumun %5-10"unda HLA-B27’nin
pozitif olabilecegi unutulmamalidir. Genel popiilasyonda
HLA-B27 pozitif hastalarin %1.3’tinde ankilozan spondi-
lit gelisir.

Herediter Periyodik Ates Sendromlari igin
Genetik Testler

Periyodik ates sendromlar1 kaynagi baska bir hastalikla
aciklanamayan, alti1 aylik bir periyodda en az ti¢ veya
daha fazla olan ve aralarinda en az yedi giin siire olan ates
durumu olarak tanimlanir. Klinik 6zellikleri ve genetik
anormallikleri ile ayrilabilen herediter periyodik ates
sendromlar1 Tablo 8'de verilmistir.
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KONU 8 e Jivenil idiopatik Artrit

Tahlo 1. Jiivenil idiopatik artrit ILAR siniflamasi

Sistemik baslangigh JiA

Tamim: En az 2 hafta devam eden ve en az 3 giin intermitan vasifta oldugu dokiimante edilen atesin eglik ettigi bir ya da
daha cok eklemde artrit ve asagidakilerden en az bir tanesinin varligi:

1. Gelip gecici (sabit olmayan) eritematéz dokiinti

2. Yaygin lenfadenopati

3. Hepatomegali ve/veya splenomegali

4. Serozit

*Diglama: 1, 2, 3, 4

Oligoartikiiler JiA

Tanim: ik 6 ay icinde 4 ve daha az eklemi etkilyen hastalik. Iki alt grubu tanimlanmigtir:
Persistan oligoartrit: Tiim hastalik seyri boyunca 4’ten fazla eklemi tutmayan
Uzamig oligoartrit: ilk 6 aylik oligoartikiiler gidisten sonra 4'ten ok eklemi etkileyen hastalik

*Diglama: 1, 2, 3, 4, 5

RF negatif poliartikiiler JiA

Tanim: Hastaligin ilk 6 aylik seyri icinde 5 veya daha fazla eklemi etkileyen artrit; RF testinin negatif olmasi

Diglama: 1, 2, 3,4, 5

RF pozitif poliartikiiler JIA

Tamm: Hastaligin ilk 6 aylik seyri icinde 5 veya daha fazla eklemi etkileyen artrit; en az 3 ay ara ile tekrarlanan 2 veya
daha fazla RF testinin pozitif olmasi

*Diglama: 1, 2, 3, 5

Psiriatik artrit

Tanmim: Artrit ve psoriazis, veya artrit ve asagidakilerden en az bir tanesinin varhg:
1. Daktilit

2. Tirnaklarda noktalanma veya onikolizis

3. Birinci derece akrabada psdriazis

*Diglama: 2, 3, 4, 5

Entezit iligkili artrit

Tamim: Artrit ve entezit veya asagidakilerden en az ikisinin varliginda artrit veya entezit:
1. Sakoiliiak eklem duyarlihg ve/veya inflamatuar spinal agri

. HLA B27 pozitifligi

. > 6 yas erkek

. Akut 6n dveit (genellikle agri, kizariklik ve fotofobinin eglik ettigi)

. Birinci derece akrabada ankilozan spondilit, entezit iliskili artrit, sakroiliitin eslik ettigi inflamatuar barsak hastaligi,
Reiter sendromu veya akut 0n dveit

*Dislama: 1, 4, 5

Siniflandirlamayan JiA

Tanmim: Yukaridaki highir tanimlamaya uymayan veya birden ¢ok tanimlamaya uyan artrit
*Diglama dlgiitleri

1. Psoériazis veya birinci derece akrabada psoriazis 6ykisi

2. 6 yasindan biytk HLA-B27 pozitif erkek hastada artrit

3. Birinci derece akrabada ankilozan spondilit, entezit iligkili artrit, sakroiliitin eslik ettigi inflamatuar barsak hastalig,
Reiter sendromu veya akut én dveit

4. En az 3 ay ara ile tekrarlanan 2 veya daha fazla RF IgM testinin pozitif olmasi
5. Sistemik JIA bulgularinin varhigi

o B~ W N
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RF negatiftir. Yiiksek sedimantasyon hizi ve siiregelen
inflamasyonun diger bulgular1 esligindeki diisiik ve
hatta normal trombosit sayis1 16semi veya sepsis gibi
farkl bir taniy1 ya da tiiketim koagiilopatisi ile komplike
olmus JiAy1 diisiindiirmelidir. Sistemik artriti olanlarda
orta siddette koagiilopati goriintirde siktir. Ancak has-
talarin kiigiik bir kisminda hastaligin erken doneminde
makrofaj aktivasyon sendromu (MAS ya da Hemofago-
sitik sendrom) gelisebilir. MAS yasami tehdit edici bir
hastaliktir. Bu hastalarda tipik olarak; orta/agir disse-
mine intravaskiler (trombositopeni,
artmig fibrin yikim drinleri, artmig fibrin d-dimer,

koagiilasyon

azalmis fibrinojen, uzamis protrombin ve parsiyel trom-
boplastin zamani) vardir. MAS’l1 hastalarda ayrica belir-
gin olarak azalmis eritrosit sedimantasyon hizi, agir
anemi, lokopeni, karaciger fonksiyon bozukluklar
(diisitk albumin ve artmis transaminaz diizeyleri) ve
hiponatremi goriiliir. MAS poliartritli hastalarda da bil-
dirilmis ve 6zellikle EBV gibi viral enfeksiyonlar, NSAID
gibi ilaglar, biyolojik ilaglar, intramuskuler altin prepa-
ratlar1 ve silfasalazine bagl olarak gelisebilecegi 6ne
strtilmistiir. MAS'1n goriilmesi icin hastalarin tipik sis-
temik baglangicli donemde olmasina gerek yoktur. Has-
talarda siiregen ates, hepatosplenomegali, lenfadenopati
ve ensefalopati vardir. Kesin tani i¢in kemik iligi aspi-
rasyonu ve doku biopsilerinde hemofagositozun goste-
rilmesi yardimci ise de artik bir kosul olarak
sayllmamaktadir (Resim 6). Yakin zamanda PRINTO
(Pediatric Rheumatology International Trials Organiza-
tion), CARRA (Childhood Arthritis & Rheumatology
Research Alliance) ve PRCS (Pediatric Rheumatology
Collaborative Study Group) isbirligi ile gerceklestirilen
bir ¢alismada MAS ile komplike olan ve olmayan 428
sistemik JIA hastasinin verileri gdzden gegirilmis ve cok
basamakli degerlendirmeler sonucu MAS siniflandirma

Resim 6 © Sistemik Jiivenil idyopatik artritli 9 yasindaki bir erkek
olguda olusan makrofaj aktivasyon sendromunun kemik iligi as-
pirasyon goriintis.

Tablo 4. Sistemik JiA’da MAS simiflandirma olgiitleri

Sistemik JIA oldugu bilinen veya siiphelenilen ategli bir
hasta asagidaki 6lctleri karsiliyor ise MAS tablosunda
olarak siniflandirilir:

Ferritin > 684 ng/ml

ve

Asagidakilerden herhangi ikisit:
Trombositler < 181 x 109 /L
AST > 48 u/L

Trigliserid > 156 mg/dL
Fibrinojen < 360 mg/DI

fLaboratuvar anormalliklerini agiklayacak eslik eden immun
aracil immuntrombositopeni, infeksiyoz hepatit, visseral
leishmaniazis veya ailesel hiperlipidemi gibi durumlar
olmamalidir!

olgiitleri belirlenmistir. Buna gore en belirleyici 6lgiit
yiitksek ferritin diizeyi olup ayrica trombosit ve fibrino-
jen degerlerinde diisiis ile AST ve trigliserid degerle-
rinde yiikselme parametrelerinden herhangi ikisinin
daha varlig1 hastanin MAS tablosunda oldugunu goster-
meye yeterli bulunmustur. Bu parametreler icinde
dikkati gekmesi gereken nokta hastanin heniiz trombo-
sitopeniye girmeden trombosit sayisindaki rolatif
diigtisiin MAS i¢in 6nemli bir uyarict oldugudur (Tablo
4).

Sistemik baslangigh JIAl1 hastalarda genellikle iiveit
goriilmez. JIAya ikincil olarak gelisen AA tipi amiloidoz
hastaligin 6nemli komplikasyonlarindan biri idi. Biyolo-
jik ilaglarin kullanilmas ile birlikte amiloidoz gortilme
siklig1 nerede ise kaybolmustur.
siklikla
goriiliir. Bu durum aktif hastalik, yetersiz beslenme ve
kullanilan kortikosteroide bagli olabilir. Ancak aktif has-
taligin kontrol altina alinmasi ve remisyonu ile birlikte

Bu hastalarda Dbilyiime-gelisme geriligi

normal bityime yakalanabilir. Jiivenil idiopatik artritli
hastalarda mortalite oran1 Amerikada %1’in altindadir.
Ancak sistemik JiAllarda 15 yillik yasam %86’y1
gecmemektedir.

Entezit iligkili Artrit

Bu grupta yer alan hastalar ozellikle son 20 yildan bu
yana pediatrik romatolojinin 6nemli tartigma konularin-
dan birisini olugturmaktadir. Ciinkii bu ¢ocuklar hem JIA
ozelliklerini hem de jiivenil spondilartropati 6zelliklerini
tasimaktadir. Bu grupta yer alan hastalarin tanimlanmasi
amact ile bugtine dek Tip II oligoartikiiler JRA, ge¢ bas-
langich jiivenil kronik artrit, SEA (seronegativite entezo-
pati ve artropati) sendromu, HLA B27 ile birlikte olan
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. Genetik faktorler .
B ve T hicre lliski Genler, DNA Tamir Genleri, IFN lligkili Genler,
Epigenetik Faktdrler

Cevresel
Fakt6rler

Bozulmus Kisisel Tolerans

Otoimmunite

SLE

Sekil 2 e Genetik faktorler ve epigenetik faktorler ile gevresel faktorlerin etkilesmesiyle bagisiklik sisteminde anormal yanit gézlenir. Bu
yanit kisinin kendi antijenlerine kargi antikor diretmesi ve otoimmiinite ile sonuglanir.

fotosensitivite, dokuntii, sistemik hastalik aktivasyonu
arasinda iligki gosterilmistir. UV-B 1sinlari keratosit hasa-
rina yol acarak, reaktif oksijen radikallerinin olusumuna
ve niikleer antijenlerin otoantijen gibi davranmasina yol
acar. Olugan bu reaktif oksijen radikallerinin temizlen-
mesinde glutatyon-S-transferaz enzim ailesinin tyesi
olan glutatyon-S-transferaz-M1 (GSTM1) gorevlidir. Bu
enzimin homozigot mutasyonunun beyaz irkda artmis
lupus riski ile iliskisi gosterilmistir. Bilindigi gibi fotosen-
sitivite lupusun tani kriterleri arasindadir. Fotosensitivi-
tenin nedeni UV 1sinlarina bagl keratosit apopitozuna ve

ciltte artmis inflamatuar hiicre infiltrasyonuna
-
Keratinosit

Ultraviyole

Isiklari

T hicre ve pDC
aktivasyonu

baglanmaktadir. Cilt lezyonlar1 histopatolojik olarak
incelendiginde CD4 T hiicrelerin ve plazmositik dendri-
tik hiicrelerin artti1 gozlenir. Artan plazmositik dendri-
tik  hiicrelerden salman interferon-alfa lupusun
patogenezinde sorumlu tutulmaktadir. Yapilan son ¢alis-
malarda UV hasar sonucunda bazi kemokinlerin tretil-
digi (CXCL9, CXCL10, CXCL11 gibi) gosterilmis ve bu
kemokinlerin de T hiicre ve plazma dendritik hiicreleri
aktive ederek interferon salinimini ve interferon (IFN)
iligkili gen ekspresyonunu artirttig1 gosterilmistir. Ayrica
CCL5, CCI20 ve CCL27 kemokinlerinin de inflamas-

yonda sorumlu tutulmaktadir ($ekil 3).

Apopitoz, nekroz ve
otoantijen olusumu

IFN

Kemokinler

Sekil 3 e Ultraviyole 1sinlar bir yandan apopitoz, nekroz, otoantijen olusumuna yol agarken bir yandan da immin hiicreleri aktive

ederek interferon Gretimini saglar.
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Resim 1 e Malar rag lezyonu olan erkek ¢ocugu.

Subakut kiitanéz lupus lezyonlarina eriskin yas gru-
bunda daha sik rastlanir. Antiler lezyon ve papiilosuka-
moz/psorisiform lezyon olmak tizere iki formu vardir.
Genelde yiizde ve iist ekstremitede bulunur ve skar birak-
madan iyilesir. [laca bagl subakut kiitandz lupus lezyon-
lar bildirilmistir. Subakut kiitanéz lupus bulgular: olan
hastalarda anti-Ro/SSA tespit edilebilir.

Kronik kiitan6z lupus eritematozus diskoid lezyon
olarak karsimiza ¢ikar. Erigkin yas grubuna gére daha az
oranda goriiliir. Cocukluk yas grubunda sistemik semp-
tomlar olmadan diskoid lupusun goriilmesi nadirdir.
Genelde yiiz, skalp veya kulak yerlesimlidir (Resim 2).
Skalptaki lezyonlara sa¢ kaybu eslik eder. Diskoid lezyon-
lar atrofi, skar ve pigmentasyon degisikligi ile iyilesen,
cesitli biyiikliklerde, eritematoz lezyonlardir. Lupus
pannikiliti, ‘chilblain’ lupus kronik kiitanoz lupus erite-
matozusun nadir formlaridir.

Nonspesifik cilt lezyonlari (kiitanoz vaskiilit, fotosen-
sitivite, oral ve nazal illserler, alopesi, livedo retikiilaris,
Raynoud fenomeni) lupus disinda diger inflamatuar has-
taliklarda da goriilebilir.

Fotosensitivite yiiz, ekstremite ve boyun gibi giines
goren yerlerdeki lezyonlarin giines ile daha kotii hal
almasi olarak tanimlanir. Lupus disinda dermatomiyo-
zitte de gozlenebilir.

Kutanéz vaskilit genelde kiigiik damarlar1 tutan
lokoklastik vaskiilit seklindedir. Yiizde, ayak tabani, avug
icinde petesi veya palpapl purpura olarak kendini goste-
rir. Oral ve nazal tlserler genelde hastaligin aktif done-
minde goriliir. Genelde agrisiz, ¢ok sayida olup, yanak
mukozasi, dudak ve nazal septuma yerlesirler ve kanama
egilimi gosterirler. Skar birakmayan alopesi lupusda sik

Resim 2 e Genede diskoid lezyonu olan kiz gocugu

goriiliir ama lupus igin tipik olmayan bir cilt bulgusudur.
Livedo retikularis antifosfolipid sendromu olan hasta-
larda siktir. Alt ekstremitede eritemli, siyanotik renk
degisikligi olarak kendini gosterir. Raynoud fenomoni ise
ozellikle parmaklarda goriilen, duygusal stres veya
sogukla olan ii¢ fazli renk degisikligi olup (solukluk,
siyanoz, hiperemi), hastalik aktivitesi ile iligkisi bilinme-
mektedir. Ayrica lupus hastalarinda biilléz lezyonlar,
akantozis nigrigans, tirtikeryal vaskiilit goriilebilir.

Cilt lezyonlarinin tanisi igin dikkatli bir fizik muayene
gerekmektedir. Tani i¢in histopatolojik incelemeler yar-
dimcr olabilir. Akut cilt lezyonlarinda dermal-epidermal
birlesme bolgesinde 6dem, damar ve follikiil gevresinde
mononiikleer hiicre infiltrasyonu ve kronik lezyonlarda
ise hiperkeratoz follikiiler tikaglar ve cilt eklerinde atrofi
gdzlebilir. Immunfloresan incelemede dermo-epidermal
bileskede bant seklinde IgG, IgM, C3 birikimi saptanabi-
lir (lupus bant testi).

Kas-iskelet Sistemi

Kas iskelet tutulumu hastaligin kendi dogasinda olsa da
kullanilan tedavilerin yan etkisi olarak da karsimiza ¢ika-
bilir. Artralji, artrit, tenosinovit en sik goriilen bulgular-
dandir. Artrit %80 oraninda goriiliir. Simetrik, poliartikiiler
tipte olup, biiytik ve kiigiik eklemleri bir arada etkileyebilir.
Artrite genellikle sabah sertligi eslik eder ve deformite
birakmadan iyilesir. Ilerleyen yillarda ise steroid tedavisine
bagli avaskiiler nekroz, osteoporoz, steroid miyopatisi gibi
kas iskelet patolojileri karsimiza ¢ikabilir.

Renal Bulgular

Renal tutulum ciddi morbidite ve mortalite nedenidir.
Pediatrik lupus hastalarinin %50-75’inde renal tutulum
goriiliir ve genelde tanidan sonraki ilk 2 yil i¢cinde bulgu
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caligmada Raynaud fenomeni olan ¢ocuklarin yaklagik
%30’unda aFLa pozitif bulunmustur.

Antifosfolipid sendromuna bagl: tipik nérolojik bulgu
iskemik inme ve serebral ven trombozudur. Cesitli
hareket bozukluklari, epilepsi, migren, psodotiimor
serebri, kognitif defektler, psikiyatrik hastalik, transvers
myelit, multiple skleroz benzeri hastalik, sensorinéral
isitme kaybi ve Guillain-Barre sendromu aFLa varligiyla
iliskili olarak bildirilmigtir. Bu semptomlar muhtemelen
trombotik olmayan immiin aracili mekanizmalarla gelis-
mektedir. Antifosfolipid sendromlu ¢ocuklarda en sik
goriilen trombotik olmayan noérolojik belirtiler migren
tipi bas agist (%7), kore (%4) ve nobettir (%3). Sistemik
lupus eritematozuslu hastalarda aFLa varligiyla kore ara-
sinda iliski gosterilmistir, ancak diger noéropsikiyatrik
bulgularla iliski net degildir. Sistemik lupus eritematozus
hastalarinda goriilen kognitif bozuklukla aFLa arasindaki
iliskide net tanimlanamamustir. aFLa norolojik hastalik-
lar icinde tedavi edilebilir bir neden olmasindan dolay1
agiklanamayan norolojik bulgusu olan hastalarda aFLa
bakilmas: onerilir.

Antifosfolipid sendromlu yetigkin hastalarda kardi-
yak sorunlar siktir ancak ¢ocuklarda bu konuda yeterli
veri yoktur. En sik kardiyak sorunlar kapak hastalig,
koroner arter hastaligi, kardiyomyopati ve intrakardiyak
trombiistiir. Non-bakteriyel intrakardiyak vejetasyonlu,
miyokard infarktiislii cocuk olgular bildirilmistir.

Antifosfolipid sendromunun en sik akciger bulgusu
pulmoner emboli ve infarktiistiir. Pulmoner emboli
nedeniyle hematolojik degerlendirme yapilan hastalarda
aFLa pozitifligi saptanabilir. Tekrarlayan pulmoner
embolizm nadiren pulmoner hipertansiyona (HT) neden
olur.

Antifosfolipid sendromu iligkili bobrek hastaligi hem
arterioller hem de glomeriiler kapillerleri tutan trombo-
tik bir mikroanjiopatidir. Klinik bulgular hipertansiyon,
akut bobrek yetmezligi, proteiniiri ve son donem bobrek
yetmezligidir. Cocuk hastalarda yetiskin hastalardan
daha az bébrek tutulumu goriilse de, Tayvanda yapilan
bir ¢alismada SLE’li ¢ocuklarin bobrek biyopsilerinin
%16’sinda AFSa bagli bobrek tutulumu gosterilmistir.

Katastrofik antifosfolipid sendrom (KAFS) nadir
goriilen, ancak ciddi o6liim riski olan bir AFS klinigidir.
Coklu organ yetmerzligine yol agan ¢ok sayida kiiciik
damar tikanikligiyla karakterizedir. En sik bobrek,
akciger, santral sinir sistemi, kalp ve cilt tutulur. Bu
sendrom en az {i¢ organ ya da doku tutulumu, kigitk
damar tutulumunun histopatolojik kanit1 ve aFLa varli-
ginin gosterilmesiyle taninir (Tablo 3). aFLa pozitifligi ve
kiigiik damar tikanikliginin patolojik kanitinin gosteril-
digi en az ii¢ organ sistemi ve/veya dokunun tutuldugu

Tablo 3. Katastrofik antifosfolipid sendrom

siniflandirma kriterleri

1. Ug ya da daha fazla organ, sistem ve/veya doku
tutulumu

2. Klinik bulgularin es zamanl ya da bir haftadan daha
kisa siirede gelismesi

3. En az bir organ/dokuda kiigiik damar tikanikliginin
histopatolojik olarak dogrulanmasi

4. Laboratuvar yontemleriyle antifosfolipid antikor
varhgimin gosterilmesi

Kesin Katastrofik AFS

e Dort kriterin de bulunmasi

Olasi Katastrofik AFS

e Sadece iki organ, sistem ve/veya dokunun katilimi
digindaki diger 6lgutlerin hepsinin bulunmasi

o Katastrofik AFS’ten dnce aFL varligi hig test edilmemis
hastanin erken 6liminden dolayi alti hafta arayla
laboratuvar dogrulamasi olmaksizin diger olgiitlerin
bulunmasi

e 1,2 ve 4 élgltlerin varhg

e 1, 2 ve 4 ve antikoagiilan tedavisine ragmen dgtinc
bir olayin bir haftadan fazla fakat bir aydan az bir
zamanda gelismesi

hizli gelisen bir klinik sendromdur. Smiflandirma 6l¢iit-
leri 2002de tanimlanmsg 2010'da gézden gegirilmistir.
Uluslararas: KAFS kayitlarinda yer alan 446 hastanin
45’1 (%10) pediatrik hastadir. Bu hastalarin biiyiik ¢ogun-
lugu (%87) 6nceden baska klinik bulgu olmaksizin KAFS
klinigiyle bagvurmustur. Hastalarin ticte birinde SLE
tespit edilmigtir. Katastrofik antifosfolipid sendromlu
¢ocuk hastalarin gogunda trombositopeni gozlemlenmis-
tir. Tetik geken faktorler ise enfeksiyon, malignite, cerrahi
girisim ve SLE alevlenmesidir. Pediatrik KAFS hastala-
rinda yetigkin  hastalardan  yiiksek

olum  riski

bildirilmistir.

LABORATUVAR DEGERLENDIRMESI

Klinik pratikte bakilabilen aFLalar LA, aKLa ve anti-
B2GPIadur. Tanida 12 hafta arayla bu antikorlarin pozitif
olmasi ¢ok oOnemlidir. aFLalar bakilacagi donemde
enfeksiyon gecirmemis olmas: tercih edilir. En spesifik
olan antikor aKLadir ve siklikla ELISA yéntemiyle deger-
lendirilir. Anti-B2GPIa trombozla daha ilgili bolge oldugu
i¢in 6l¢imii 6nemlidir, ancak standardizasyon saglan-
masi giictiir. Hem aKLa hem de anti-f2GPIa’lar i¢in IgG
tipi antikorlar [gMden daha 6nemlidir. LA 6l¢timii fonk-
siyonel degerlendirme gerektirir. LA yiiksekligi diger
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Tahlo 3. Jiivenil idiopatik inflamatuar miyozitlerde goriilen otoantikorlar

Otoantikor Siklik iligkili Jiim Kisa Klinik Bilgi

MiYOZIT-SPESiFiK OTOANTIKORLAR
Anti-p155/140 %23-30 JDM ve Overlap | Daha kronik seyir gésterirler. Yogun fotosensitif cilt
(TIF1-f) dokiintileri, periungual kapiller degisiklikler, cilt dlserleri

ve yaygin lipodistrofi ile iligkilidir. Erigkindekinin aksine
malignite ile iligkili degildir.

Anti-MJ (NXP-2) %20-25 JDM Sik kas kramplari, disfoni, eklem kontraktirleri ve
monosiklik seyir. Daha agir hastalik seyri: kalsinozzis,
sik kas atrofisi, gastrointestinal (ilserasyon

Anti-aminoagil tRNA %2-4 JDM, JPM ve JPM (%9) ve overlap miyozitlerinde (%8-13) daha

sentetaz Overlap siktir. interstisyel akciger hastaligi, artrit,

(Jo1 sentetaz ve Raynaud, ates ve makinist eli ile birlikte sik gorilir.

non- Jo1 sentetaz) Mortalite ile en sik iligkili (interstisyel akciger
hastaligina baglh)

Anti-SRP (signal %1 JPM JPM’de daha sik (18%). En sik Afrikan-Amerikan JPM'li

recognition particle) kizlarda gorilir. Agir proksimal ve distal gligsiizlik, sik

disme ataklari, Raynaud, ¢ok yiiksek CK degerleri ve
kronik hastalik gidisi ile iligkili. Ayrica kalp tutulumu ile
de iligkili. Eriskinlerde oldugu gibi bu antikoru tagiyan
hastalar pek ¢ok tedaviye cevapsiz

Anti-Mi-2 (NuRD) %2-13 JDM ve Overlap Klasik cilt bulgulari ile giden JDM (Gottron papdlleri,
heliotrop dokinti ve malar dokinti). En sik Latin
hastalarda gordlir. Hafif hastalik ile iligkili.

Anti-CADM-140 (MDA Bilinmiyor JDM Mortalitesi yiiksek olan hizli progresif interstisyel
5) akciger hastaligi ve agir cilt dlserleri ile giden DM ve
amiyotik DM ile iligkildir!
Anti-SAE %0.2 JDM JDM cilt bulgularr ile iligkili. Interstisyel akciger hastaligi
orani diisik.
MiYOZIT-iLiSKiLi OTOANTIKORLAR
Anti-U1RNP %5-10 JDM, JPM ve JPM (%12) ve overlap miyozitte (%20-27) daha sik.
Overlap Artrit, Raynaud fenomeni ve sklerodaktili ile iligkili
Anti-Ro %2-6 JDM, JPM ve Overlap miyozitte (%8-15) daha sik. Hakkindaki klinik
Overlap bilgimiz azdr.
Anti-PM-Scl %1-4 JDM, JPM ve JPM (%6) ve overlap miyozitte (%10-25) daha sik.
Overlap Eriskinlerde Raynaud, interstisyel akciger hastaligi, artrit
ve Ozefagus dimotilitesi ile iligkili
Anti-Ku %0.2 JDM, JPM ve Overlap miyozitte (%2). daha sik. Eriskinlerde Raynaud,
Overlap artralji, miyalji, disfaji ile iligkili. interstisyel akciger
hastaligi az. Steroide cevap iyi.
Diger: anti-U2-, %<1 JDM, JPM ve Her bir antikor overlap miyozitte daha fazla (%1-10).
U3- veya U-5-RNP; Overlap Klinige katkisi hakkinda bilgimiz azdir.
anti-La; anti-Sm; anti-Th
Otoantikor olmayan %28-57 JDM, JPM ve Roélatif olarak daha hafif hastalik

Overlap
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sistem tutulumuna sekonder normokrom normositer
anemi gelisebilmektedir.

Radyolojik olarak batin ve iiriner sistem ultrasonog-
rafisi ile SSS tutulumunda MR ve BT yardimcidir.

Patoloji

Hem cilt biyopsisinde hem de bdbrek biyopsisinde
IgAnin depolanmast tipiktir. Tutulum saptanan yerlerden
alman biyopsilerde l6kositoklastik kii¢iik damar vaskiiliti
bulgular1 vardir. HSP/IgAV  nefriti
ISKDC’ye (International Study of Kidney Disease in

lezyonlarinin

Children) gore siniflamas: Tablo 2'de verilmistir.

TANI VE AYIRICI TANI

HSP/IgAV tanisinda 2008 yilina kadar 1990da yayimla-
nan ACR kriterleri kullanilmakta idi (Tablo 3). Bu kriter-
lere gére dort kriterden iki veya daha fazlasini tastyan
hastalarda HSP tanisinda %87.1 duyarliik ve %87.7
ozgulliik bildirilmektedir. Glintimtizde artik Ankara 2008
kriterleri kullanilmaktadir (Tablo 3). Burada ise purpura
ana kriter olmak tizere diger dort kriterden en az birinin
varligt %100 duyarlilik ve %87 ozgiillikle HSP/IgAV
tanist koydurmaktadir. Ancak ana kriter olan purpura
yok veya tipik degilse, patolojik korelasyon gerekliligi
vurgulanmaktadir. IgA vaskiilitinde ayiric1 tani Sekil 2'de
verilmistir.

Tahlo 3. Henoch Schanlein purpurasi tam kriterleri

EULAR/PRINTO/PRESS

(2008)* ACR (1990)**

Purpura 1. 20 yas altinda baslangig
1. Karin agrisi 2. Palpabl purpura

2. Histopatoloji

3. Akut karin agrisi veya

GIS kanamasi

4. Cilt biyopsisinde
|6kositoklastik vaskiilit

3. Artrit/Artralji

4. Bobrek tutulumu

*Purpura ana kriter olmak (izere (purpura tipik degil ise
biyopside 1gA depolanmasinin gésterilmesi gerekir) diger 4
kriterden en az birisi; **4 kriterden en az dginiin varhig

TEDAVi

IgA vaskiilitinde (HSPde) ¢ocuklarda %94, eriskinlerde
%89 oraninda kendi kendini sinirlayan bir hastaliktir. Bu
nedenle dokiintii ve artrit/artraljide semptomatik tedavi
yeterlidir. Semptomatik tedavide hidrasyon, analjezi,
kagintili dokiintiide antihistaminikler ve yatak istirahati
saglanmasi yeterlidir. Ancak akut déonemde morbidite ve
mortaliteyi belirleyen agir GIS tutulumunda ve geg
donem sekellerde 6nemli olan ciddi bobrek tutulumunda
basta steroidler olmak iizere immiinsupresifler, dapson,

Palpabl purpura
) 4
Sistemik tutulum — Trombositopeni | .. o TP
Cilt Eklem Bobrek GIS

L 4 v ¥ 1
Meningokoksemi JIA Wegener's Chron
ITP ARA SLE Akut batin
“a? reaks. Kriyoglobulinemi Ulser‘
Ispsmgr e IgA nefropatisi Gastrit
Hipersensitivite v. FMF
Endokardit
Riketsia

Sekil 2 « HSP/IgAV’de tani ve ayirici tani yaklagim.



KONU 16 e Poliarteritis Nodoza ve Kiitanéz Poliarteritis Nodoza

Resim 2 e Ayni hastanin sol ayaginin yandan goriiniiminde agrili
purpurik lezyonlar ile birlikte livedo retikiilaris gériinimi.

¢ok hematiiri, proteiniiri, hipertansiyon, akut bobrek ha-
sar1, renal-perirenal hematomlar seklinde ortaya ¢ikabil-
mektedir. Norolojik tutulum hem merkezi hem periferik
tutulum olarak belirginlesebilir. Ozellikle monondritis
miiltipleks, fokal defektler, hemipleji, gérme kayiplar: ve
organik psikozlar hastalikla birlikte olabilen nérolojik
bozukluklardir. Diger sistem tutulumlarinda erkek co-
cuklarda testis tutulumu ve iskemik kalp hastaliklarinin
ortaya ¢ikigy, solunum sistemi tutulumu da gelisebilecek
klinik durumlardandir.

Resim 3 e Bacakta agrili, nodiiler ve nekrotik lezyonlar (Dog. Dr.
Levent Tagh arsivinden).

[k bagvuru anindaki semptom ve bulgulara bakildi-
ginda farkli kohort caligmalarin birbirine yakin sonuglar
verdigi dikkat cekmektedir. Eriskin kohort ¢aligmalari ile
karsilastirildiginda ise ¢ocuklarda baslangicta konstitiis-
yonel semptomlar ile cilt bulgularinin daha 6n planda
oldugu soylenebilir (Tablo 1).

Ayiricr tani dokiintiintin karakteri, organ tutulumu-
nun varligr ile yakin iliskilidir. Dokiintii karakteri ve lo-
kalizasyonu farkli olsa da IgA vaskiiliti (HSP) ve sistemik
PAN'daki cilt bulgular: birbirleri ile karisabilir (Resim 1).
Livedoid patern varligi, agrili nodiiler lezyonlar, uglar-
daki nekrotik lezyonlar PAN1 diger vaskiilitlerden daha
once akla getirmelidir (Resim 1, 2 ve 3). Bununla birlikte
bakteriyel endokarditli hastalarda mikroembolizme bagli
uglardaki nekrotik lezyonlar ayirici tanida unutulmamasi
gereken 6nemli bulgulardandir. Kalp tutulumu gergekles-
mis bir PAN olgusu Kawasaki hastalig1 ile de kolaylikla
karisabilir. Benzer sekilde otoinflamatuar sendromlarin
PAN’1 taklit edebilecegi unutulmamalidir.

Ozen ve arkadaglar1 tarafindan ¢ocukluk ¢agi PAN
i¢in diizenlenen son siniflandirma kriterlerine gore his-
topatolojik olarak daha 6n planda orta ¢apli arterlerde
veya kiiclik ¢apli arterlerde nekrotizan vaskiilit bulgusu
ya da anjiografi ile gosterilmis daha 6n planda orta ¢apl
arterlerde veya kiigiik capli arterlerde anevrizma, darlik
(stenoz) veya tikanma (okllizyon) saptanmasi zorunlu
olarak kabul edilmistir (Resim 5 ve 6). Bu zorunlu kriter-
lerden herhangi birine ilave olarak siralanan 5 kriterden
(cilt tutulumu, myalji/kas hassasiyeti, hipertansiyon, pe-
riferik noéropati, bobrek tutulumu) sadece birinin varlig:
siniflandirma i¢in yeterli kabul edilmistir (Tablo 2).

Zorunlu kriterlerden olan histopatolojik veya anji-
ografik bulguya ilave olarak bir diger kriter varliginda
hassasiyet %89,6, ozgiilliik %99,6 bulunmustur (c-PAN
Ankara 2008 siniflama tanimi).

Resim 4 » Agnili, nodiiler ve nekrotik lezyonun yakindan goriinii-
mii (Dog. Dr. Levent Tagh argivinden).



KONU 19 e Kawasaki Hastali

Tablo 3. iViG direnci ve KAA riskini on gormek icin kullanilan skorlama sistemleri

Kobayashi Skoru Puan Egami Skoru Puan Sano Skoru Puan
AST =100 U/L 2 ALT = 80 U/L 2 AST = 200 U/L 1
Sodyum < 133 mmol/L 2 Ates gini < 4 1 Total bilirubin = 0.9 mg/dl 1
Ates ginl < 4 2 CRP = 8 mg/dl 1 CRP = 7 mg/dl 1
CRP = 10 mg/dl 2 Yas < 6 ay 1

Notrofiller = %80 1 Trombosit < 300.000/mm3 1

Yas < 1 yil 1

Trombosit < 300.000/mm3 1

Kobayashi skor: 0-3 puan: dustik risk, = 4 puan: yiiksek risk

Egami skor: 0-2 puan: digik risk, = 3 puan: yiiksek risk

Sano skor: 0-1 puan: digik risk, = 2 puan: yiiksek risk

laboratuvar bulgusu vardir ve 4 ve {izeri kritere sahip olan
yani KAA gelistirme riski yiiksek olan hastalara IVIG
tedavisi verilmesi Onerilmistir. Ancak bu uygulama
Japonya disinda gegerlilik gérmemistir ve giincel tedavi
rehberlerine gore KH tanisi konulan tiim hastalara IVIG
tedavi verilmesi dnerilmektedir. Yine Japonyadan IVIG
direnci ve artmig KAA riskini 6ngérebilmek icin Koba-
yashi, Egami ve Sano skorlama sistemleri gelistirilmigtir
(Tablo 3). Ancak Japonya disinda yapilan ¢alismalarda bu
risk siniflamalarimin KAA gelisimini 6n goremedigi gos-
terilmigtir. KAA gelisimi i¢in en 6nemli risk faktorleri
olarak ilk doz sonrasi atesin diismemesi (IVIG direnci)
ve inkomplet prezentasyon kabul edilmektedir. Diger
KAA igin risk faktorleri olarak ge¢ tani ve tedavi veril-
mesi (10 giinden sonra IVIG tedavisi), 1 yas alt1 ve 9 yas
tistii olmak (en sik inkomplet KH goériilen yas araliklari),
erkek cinsiyet, anemi, diisiik serum albumin ve sodyum
ile yiiksek ALT diizeyleri sayilabilir. Klinisyenleri en gok
zorlayan durumlardan birisi de KH stiphesi olan olgu-
larda IVIG verip vermeme kararinin alinmasidir. IVIG
tedavisinin KHda uzun donem yararlar1 diisiinildii-
giinde ve IVIG tedavisinin goreceli olarak az olan yan
etkileri diistiniildigtinde, hastanin klinigini agiklayabile-
cek diger nedenler ekarte edilebiliyorsa, KH stiphesi olan
olgularda IVIG tedavisinin verilmesi yoniinde fikir birligi
mevcuttur. Bir gocuk hekimi olarak hatirlanmasi gereken
yitksek doz IVIG alan hastalarda agilama takviminin
gozden gegirilmesidir. Bu durum 6zellikle 2 yas altinda
yogun bir as1 takvimi olan ¢ocuklar i¢in ayr1 bir 6nem
tasimaktadir. Yitksek doz [VIG tedavisi sonrasinda genel
olarak tiim asilarin en az 3 ay ertelenmesi ve ozellikle su
cicegi ve kizamik gibi canli agilarin hastalik ile temas riski
olmadig: siirece en az 11 ay ertelenmesi 6nerilmektedir.
Bizim 6nerimiz 6zellikle yogun ast programi olan kii¢iik
¢ocuklarda agilama takviminin ¢ocuk immiinoloji hekimi
ile fikir aligverisi yapilarak yeniden diizenlemesidir.

Koroner arter anevrizmasi saptanan hastalarda amag
trombus olusumunu engellemektir. Kii¢iik ve orta boyutlu
anevrizmalarda anevrizmanin geriledigi gosterilene
kadar diigitk doz aspirin (3-5 mg/kg/giin) tedavisine
devam edilir. Baz1 merkezlerde orta boy anevrizmasi olan
hastalara aspirine ek olarak ikinci bir antitrombosit ajan
(klopidogrel) eklenmektedir. Dev anevrizmalarda aspi-
rine ek olarak warfarin veya diisitk molekiiler agirlikh
heparin (DMAH) ile anevrizma gerileyene kadar, eger
diizelme olmaz ise 6miir boyu kullanilmas: 6nerilmekte-
dir. Warfarin kullanilirken hedef INR'nin 2.0-2.5 arasinda
olmasi énerilir. Ozellikle INR ayarlanmast zor olan kiigiik
¢ocuklarda warfarin yerine DMAH kullanilmasi ve anti-
Faktor Xa diizeyinin 0.5-1.0 U/ml arasinda tutulmasi
oOnerilir. Anevrizma siniflamasia gore tedavi ve uzun
donem takip onerileri Tablo 4de gosterilmistir.

PROGNOZ

Kawasaki hastaliginda rekiirrens orani %3.6dir. Giinii-
miizde mevcut tedavilerin bir bagarist olarak KH'da mor-
talite %0.1’in altindadir. Akut donem atlatildiktan sonra
KHda uzun dénem prognozu KAA varlig1 ve tipi tayin
eder. Anevrizma tipine gore 5 farkli risk gruplar: olustu-
rulmustur ve bu hastalarin takip ve tedavi 6nerileri Tablo
4de detayli olarak anlatilmistir. Altt milimetreden kiigtik
olan anevrizmalarin yariya yakimi ilk 1-2 yil i¢inde
diizelir. Dev anevrizmalarin gerileme olasilig1 en diisitk
iken, daha distal yerlesimli olanlar, fuziform sekilli
olanlar ve kiigiik ¢ocuklarda olan anevrizmalarin geri-
leme olasilig1 daha yiiksektir. Dev anevrizmalara sahip
olan hastalar en yiiksek morbidite ve mortaliteye sahip
olan gruptur. Bu anevrizmalarin tigte biri tikanarak iske-
miye, miyokard infarktiisiine, disritmilere ve ani 6liime
neden olabilir. Literatiirde en uzun takip siiresine sahip



KONU 32 e Akut Romatizmal Ateg

Grup A Streptokok tonsillofaranjiti durumunda anti-
biyotik tedavisi verilmese bile hastalik kendini sinirlar.
Tonsillerin ve lenf nodlarmin normal boyutlarina
donmesi haftalar alabilir, fakat ates genellikle 3-5 giinde,
diger tonsillofaranjit belirtileri ise bir haftada geriler ve
kaybolur. Grup A Streptokok tonsillofaranjitinde antibi-
yotik tedavisi onerilmesinin asil amaci, ARA komplikas-
Tedavi GAS
tonsillofaranjiti gegiren bireylerin %2.4’inde ARA gelis-

yonunun o6nlenmesidir. edilmemis

tigi gorilmistiir.

Primer ve sekonder profilakside kullanilan antibiyo-
tikler ve ARA karditi tedavisi Tablo 2'de 6zetlenmistir.

Primer profilakside tek doz intramiskiiler (IM) ben-
zatin penisilin veya 10 giin stireyle oral penisilin V teda-
visi kullanilabilir. Penisiline alerjisi olan hastalarda
sefalosporin, veya
kullanilabilir.

Sekonder profilaksi i¢cin de dort haftada bir IM ben-
zatin penisilin Onerilmektedir. Bu tedavinin ARA
niiksiinii 6nlemede oral penisilin V tedavisine istiin
oldugu gosterilmistir. Ayrica niiks riski yiiksek olan

klindamisin makrolidler

Tablo 2. Akut romatizmal ates profilaksisi ve antiinflamatuar tedavi

Primer profilaksi

ilag

Doz

Benzatin penisilin G (IM, tek doz)

<27 kg hastalara 600.000 Unite
>27 kg hastalara 1.200.000 Unite

Penisilin V (PO, 10 giin)

<27 kg hastalara 250 mg/doz, 2-3x/giin
>27 kg hastalara 500 mg/doz, 2-3x/giin

Penisilin alerjisi olan hastalarda primer profilaksi*

Klindamisin (PO, 10 giin)

20 mg/kg/giin, 3x

Azitromisin (PO, 5 giin)

12 mg/kg/giin, 1x

Klaritromisin (PO, 10 giin)

15 mg/kg/giin, 2x

Sekonder profilaksi (5 yil veya 21 yasina kadar, hangisi uzunsa/agir karditi olanlarda émiir boyu)

Benzatin penisilin G
(IM, tek doz, 4 haftada bir)

<27 kg hastalara 600.000 Unite
>27 kg hastalara 1.200.000 Unite

Penisilin V (PO, 10 giin, 4 haftada bir)

250 mg/doz, 2x

Siilfadiazin (PO)

<27 kg hastalara 500 mg, 1x/giin
>27 kg hastalara 1000 mg, 1x/glin

Penisilin/sulfodiazine alerjisi olan hastalarda sekonder profilaksi

Azitromisin(PO) 250 mg/gln
Hafif-orta dereceli kardit igin antiinflamatuar tedavi
Aspirin 80-100 mg/kg/giin, 4x, 4-8 hafta

Daha sonra 4 haftada azaltilarak kesilir

Adir kardit/konjestif kalp yetmezligi i¢in antiinflamatuar tedavi

Prednizon (po)

2 mg/kg/glin, 1x, 2 hafta
Daha sonra 2-3 haftada azaltilarak kesilir

Aspirin (prednizon kesilmeden 1 hafta dnce baglanir)

80-100 mg/kg/giin, 4x, 4-8 hafta
Daha sonra 4 haftada azaltilarak kesilir

Artrit tedavisi

Aspirin

50-75 mg/kg/gln, 4x, 2 hafta
Sonra azaltilarak kesilir

Nonsteroidal antiinflamatuar ilaglar

Cesitli dozlarda

de reaksiyon olabilecedi unutulmamalidir.

*Dar spektrumlu oral sefalosporin (10 giinliik tedavi) de tercih edilebilir, fakat penisilin alerjisi olan hastalarin %5’inde sefalosporinlere




KONU 34 e Reaktif Artrit

pozitifliginin normal toplumdan daha yiiksek oranda
oldugunu gostermistir.

HLAB27 reaktif artrit i¢in tanisal bir test degildir.
Fakat HLAB27 pozitif olan hastalarda, reaktif artrit daha
sik goriliir, daha sik kroniklesir, daha koti gidiglidir ve
eklem dig1 bulgular daha sik goriiliir. Bu durumun nedeni
tam olarak bilinmemekle birlikte iki muhtemel agiklama
mevcuttur. Birinci agiklamaya gére, HLAB27 insan viicu-
dundaki bazi antijenlere veya mikroorganimanin bazi
bilesenlerine baglanarak HLAB27’ye 6zgii CD8 pozitif
sitotoksik T hiicreleri iizerinden inflamasyonu uyarir.
Bazi bakteriyel aminoasit sekanslarinin, HLAB27 amino-
asit sekanslarina benzerlik gosterdigi gosterilmistir. Tkinci
aciklamaya gore ise, katlanmasi bozulmus olan HLAB27,
endoplazmik retikulumda (ER) birikerek, ER stresine
neden olur ve NF-Kp (nuclear factor Kf) tizerinden inf-
lamatuar cevabin artmasini saglar. Muhtemelen HLAB27
her iki yol tizerinden de inflamasyonu artirici etki
yapmaktadir.

TANI VE KLINiK BULGULAR

Reaktif artrit, kesin tani1 konulmasi zor bir hastaliktir.
Ozellikle reaktif artrit 6ncesinde gegirilen enfeksiyonun
asemptomatik oldugu olgularda, baglantiyr kurmak daha
da zordur. Berlinde 1995 yilinda yapilan bir toplantida
reaktif artrit icin tanmi kriterleri belirlenmistir (Tablo 2).

Reaktif artrit ortaya ¢ikmadan 6nce genellikle birincil
enfeksiyona dair belirtiler goriilir. Eger birincil durum
gastrointestinal bir enfeksiyonsa, ishal goriilebilir. Bazi
olgularda ishal o kadar siddetli ve uzun siirelidir ki, artrit
olustugunda hastada inflamatuar bagirsak hastalig
oldugu bile disiinilebilir. Urogenital enfeksiyonlar
asemptomatik seyredebilir, fakat ozellikle erkeklerde
distiri, pollakiiri gibi {iriner semptomlar goriilebilir.
Reaktif artrit genellikle, enfeksiyon baglangicindan 1-3
hafta sonra gelisir. Bu stire, Chlamydia trochomatis enfek-
siyonunda daha uzun olup, olgularin iigte birinde dort
haftay gegebilmektedir.

Reaktif artrit semptomlari, eklem ve eklem dig1 bul-
gular olarak iki grupta incelenebilir:

« Tipik artrit tablosu, genellikle alt ekstremite biiyiik
eklemlerini (6zellikle diz ve ayak bilegi) tutan

Resim 1 e Reaktif artrit olgusunda asimetrik oligoartrit.

asimetrik oligoartrittir (Resim 1). Daha az siklikta tst
ekstremite eklemleri ve kiiciik eklemler tutulur. Ozel-
likle Yersinia ve Salmonella enfeksiyonu sonrasi
olusan reaktif artritte kiiciik eklemlerin de tutulabil-
digi gorulmistir. Ayrica daktilit, bursit, entezit, sabah
tutuklugu da goriilebilmektedir. Hastalarin yaklagik
%30’unda akut inflamatuar bel agris1 olmaktadir.

o Eklem tutulumu disinda, reaktif artritte goz, cilt,
mukoza veya kalp tutulumu da gorilebilmektedir.
Goz tutulumu digerlerine gore daha siktir. Urogenital
enfeksiyona ikincil reaktif artriti olan erkeklerin
%50’sinde, enterik enfeksiyonlara ikincil reaktif artrit
gelistiren erkeklerin ise %75’inde konjonktivit ve akut
on tveit goraldiga bildirilmistir. Bu tutulumda, goz
agrili ve kizariktir, gorme bulaniklig: olur. Géz tutu-
lumu genellikle reaktif artritin erken doneminde
goriiliir.

Cilt ve mukoza tutulumu farkls sekillerde olabilir.
Hastalarin bir kisminda agrisiz ve bazen fark edilme-
yen oral iilserler gortlebilir. Bazi hastalarda kerato-
derma blenorrhagicum adi verilen, daha ¢ok ayak
tabaninda ve nadiren avug i¢inde olan kiigiik sert
nodiiller goriilebilir. Reaktif artriti olan eriskin erkek-
lerin %20-40'inda “balanitis circinate” adi verilen
penis lezyonlar1 goriilir. Bunun yani sira, primer
enfeksiyona bagli olarak erkeklerde {iiretrit, balanit,
prostatit, kadinlarda ise servisit veya salpenjit goriile-
bilir. Yersiniaya ikincil gelisen reaktif artriti olan

Tablo 2. Reaktif artrit tani kriterleri

Tipik periferik artrit

Genellikle alt ekstremite biiyiik eklemlerinde asimetrik oligoartrit

Oncesinde gegirilmis olan

enfeksiyona dair kanit ispat zorunlu degildir

Eger artritten dnceki dort hafta icinde ishal veya Uretrit dykisil varsa, laboratuvar ile

Eger gecirilmis bir enfeksiyon oykiisii yoksa, laboratuvar tetkiklerle gegirilmis
enfeksiyonun gosterilmesi zorunludur

Diglama kriteri

Bilinen bir mono/oligoartrit nedeni olan hastalar (6rnegin spondiloartropati, septik
artrit, gut artriti, Lyme hastaligi, poststreptokokal reaktif artrit gibi)




KONU 40 e Romatolojik Hastaliklarda Bobrek Tutulumu

Tahlo 8. Antifosfolipid sendromunda hdbrek tutulumunun histopatolojik ve klinik-laboratuvar bulgular

AFS Nefropati Histolojik Bulgular

AFS Nefropati Klinik ve Laboratuvar Bulgulan

Akut lezyon

e Trombotik mikroanjiopati

Kronik lezyonlar

o Arteriyol ve interlobular arterlerde intimal hiperplazi
e Arter ve arteriyollerde organize trombis

o Fibroz arter ve arteriyol okllizyonu

e Fokal kortikal atrofi

Hipertansiyon (hafif-malign)

Hematiiri, proteinri, nefrotik sendrom
Akut bébrek hasari, kronik bobrek hastalig

nefrotoksisite cocuklarda erigkinlere nazaran daha az
gorillmektedir ve ilacin kesilmesi ile ¢ogunlukla hasar
diizelmektedir. Ozelikle kronik kullanimlarda ilaca bagli
glomeril filtrasyon hizinda azalma, nefrotik-nefritik
sendrom, interstisyel nefrit, akut ve kronik bébrek hasta-
lig1 yan etki olarak goriilebilir. Bu yiizden hastalar ilag
yan etkisi agisindan dikkatle degerlendirilmelidir.
Metotreksat hastalik diizenleyici ilag olarak romato-
loji pratiginde en sik kullanilan ila¢lardan bir tanesidir.
Esas olarak idrarla atilmaktadir ve bobrek fonksiyonlari
normal olanlarda nefrotoksisite bildirilmemistir. Bobrek
yetmezligi durumunda tiibiillerde birikmekte ve bobrek
hastaligina yol agmaktadir. Bébrek fonksiyon bozuklugu

olanlarda kemik iligi baskilanmasina yol acabilmektedir.
Bu yiizden orta ve agir bobrek yetmezligi olanlarda
kullanilmamalidur.

Romatolojik hastaliklarin kendi 6zelliginden kaynak-
lanan hareketsizlik ve steroid tedavisi kemiklerden kalsi-
yum salinimina yol agarak hiperkalsiiiri ve bobrek tas
hastalig1 i¢in risk olusturmaktadir. Steroidlerin bir diger
yan etkisi de su ve tuz tutulumu yaparak hipertansiyona
yol agmalaridir.

Stilfasalazin sulfapiridin ve 5-aminosalisilik asitten
olusan bir ilactir. Nefrotoksik etkisi olduk¢a nadir olarak
gorillmektedir. Siilfasalazin kullanan hastalarda bobrek
DRESS (Drug Rash with Eoshinophilia and Systemic

ROMATOLOJIK HASTALIKLARDA BOBREK FONKSIYONLARININ TAKIBI

: 4 :
@ Serum Cr S R Tam idrar analizi -Hipeﬂ::ll‘i:'l::
ve eGFH " -Odem, hematiiri
Protein Eritrosit Lokosit ~Oligliri/aniiri
Tedavi ver
Pozitif Poztl {drar analizini
tekrarla
Biibrek hastah@
Anormal olasihin diisiik IVE? ew)
Evet

Dilzenli

Irlhklur':-

tekrarla _ Hayw

s PN

Romatoloji unmany:
-Nefrotoksik ilaglardan kagmmah
-¢GFH'na gire doz azalulmas: yapmah

eGFH tahmini glomeriil filtrasyon him; KBH kronik bibrek hastahip; * Her 6 yada 12 ayda bir defa

Nefroloji vzman:

-Tamya ydnelik ¢aliyma yapmah

- Immunsupresif tedavi diizenlemeli, KBH
gelistiginde destek tedavisi vermeli

Sekil 3 » Romatolojik hastaligi olanlarda bobrek tutulumunun izlenmesi.



KONU 41 e Romatolojik Hastaliklarda Cilt Tutulumu

Resim 21 e Sklerodermali bir hastanin karninda iistte yeni gelis- ~ Besim 22 ¢ Sag alt ekstremitede yer yer atrofi gelismis lineer
mis (kirmizi ok), altta hiperpigmentasyonla diizelmis (siyah ok) ~ Skleroderma.
lezyonlar.

atrofi ile iyilesmesi 6nemli klinik bulgular arasindadir
(Resim 21-23). Ekstremitelerdeki bu bulgular ciddi
deformitelere neden olup, agir islev kaybiyla sonuglana-
bilmektedir. Resim 24’te sol iist ekstremitede lokalize
sklerodermasi olan bir hastanin karsilastirmali el goriin-
tiistinde belirgin olarak goriilen atrofi, deformite ve buna
bagli islev kayb1 carpict bir sekilde dikkati gekmektedir.

Resim 24A » Sklerodermada sol el sirtinda parlaklik ve parsémen
gbriiniim, elde atrofi ve deformiteye bagh ciddi islev kaybi.

Resim 23 e Sklerodermali bir hastanin alt ekstremitesinde skarla
iyilesmis lezyonlar. Resim 24B ¢ Ayni hastanin ellerinin, kargilastirmali gériintisi.



KONU 43 e Romatolojik Hastaliklar ve Kemik

imminstipresif ve biyolojik tedavilerin yayginlasmasi ile
gecmise gore kullanimlari azalsa da bir¢ok romatizmal
hastaligin tedavisinde hala énemli bir bilesen olarak yer
almaktadir. Fizyolojik miktarda endojen GC’ler etkin
osteoblast farklilagmas: icin gereklidir. Ancak ¢ocukluk
ve ergenlik doneminde tedavi dozunda kullanilan GC’ler
kemik kiitlesi ve biiyiime iizerinde birden fazla meka-
nizma ile olumsuz etki yapar. Osteoblast aktivitesinde
azalma, osteoklast aktivitesinde artma ve intestinal kalsi-
yum absorbsiyonunda azalma bu etkilerden bazilaridir.
Oncelikli etkisi ise azalmig kemik formasyonuna neden
olmasidir. Bu siire¢ GC’lerin kemik iizerine direkt etkileri
ile osteoblast ¢ogalmasi ve farklilasmasindaki azalma
tizerinden olugur. Ayrica GC’ler kemik iligi stromal hiic-
relerinin adiposit hiicre serisine dogru farklilagarak
degisim gostermesine neden olur. Tip I kollajen ve oste-
okalsin sentezini azaltarak mineralizasyon igin kullanila-
bilir kemik matriksi de azaltirlar. Bu degisiklikler
osteosit-kanalikiiler agini bozar, kemigin mikro hasarlar
tamir yetenegini zayiflatir ve kotii kemik kalitesine neden
olur. Es zamanli osteoklastogenezis artar ve apopitozisi
baskilandigindan osteoklast 6mrii uzar. Glukokortikoid-
ler osteoklast aktivitesini RANKL/OPG oranini ve mak-
rofaj koloni uyarici faktor tiretimini artirarak saglarlar.

Glukokortikoidlerle kemik degisikliklerinin en biiytik
kism1 mitokondrial diizeyde olusur ve bu baslangi¢ degi-
siklikleri KMD ol¢timleri ile saptanamaz. Bu gizli degi-
siklikler GC kullaniminin ilk birka¢ ayinda goriilen erken
kemik kirilganligindan sorumludur. Ozellikle femur
boynu, vertebra gibi trabekiiler kemikten zengin bolgeler
etkilenir. Glukokortikoid etkisine bagli kemik degisiklik-
lerinin bifazik oldugu diistiniliir. Baglangic fazinda ilk bir
yilda hizla kemik kaybi gelisirken sonraki yillarda bu
kayip yavaslar.

Glukokortikoidler ayrica kalsiyumun gastrointestinal
sistemden emilimini azaltmak, triner yoldan atilimim
artirmak, IGF-1 ve gonadotropin salgilanmasini azalt-
mak gibi iskelet dis1 etkileri ile de kemik kitle kaybina
katkida bulunur.

Eriskinlerde oldugu gibi ¢ocuklarda da GC tedavisi
VKlara egilimi artirir. Genellikle bu kiriklar asemptoma-
tik olurlar ve tesadiifen bulunurlar. Tim yas gruplarinda
vertebranin temel bileseni olan trabekiiler kemik kortikal
kemige gore metabolik olarak ¢ok daha aktiftir. Bu
nedenle trabekiiler kemik GC’lerin olumsuz etkilerinden
zarar gdrmeye ¢ok yatkindur. Ilerleyici bir incelme ve tra-
bekiiler plaklarin sayisinda azalma ve ardindan kemik
glicinde azalma meydana gelir. Erigkinlerde VK’lar T7/
T8 ve T12/L1 diizeylerinde goriiliirken, ¢ocuklarda Té6/
T7 ve L1/12 diizeylerinde goriiliir. Jivenil artritlerde GC
tedavisi nedeniyle vertebral kollaps gelisimi ilk kez
1987de rapor edilmistir. Cocukluk ¢ag1 romatolojik has-
taliklarinda VK’lar1 degerlendiren baglangi¢ caligmalar:
VK prevalansini %10-34 arasinda, son yillardaki ¢aligma-
lar ise %4-28 olarak rapor etmektedir. Yeni tani almis
romatolojik hastalig1 olan ¢ocuklarda GC tedavisi baglan-
diktan sonraki ilk 30 giin i¢cinde ve daha sonra her yil 6

yil boyunca DXA uygulanan bir ¢aliymada baslangigta
VK prevalansi %7, 12 ay sonra VK insidans1 %6 olarak
rapor edilmistir. DXA ile yillik izlem yapilan 68 yeni tan
almis SLE’li cocukta ise baslangicta bir kirtk saptanma-
mig, son kontrolde (median 872 giin) %4 VK oldugu
bildirilmigtir. Farkli calismalarda farkli prevalanslar elde
edilmesi degisik caligma planlari, farkli izlem siiresi,
¢alisma gruplarini olusturan hastalarin farkls aktif hasta-
lik stiresi, farkli kiimiilatif GC dozu ve farkli VK deger-
lendirme yontemlerinden kaynaklanmaktadir.

Hemen tim c¢alismalarda ortak veri VK olan ¢ocuk-
larda agriin pek de sik goriilen bir bulgu olmamasidir.
Vertebra kiriklarimi 6ngorebilecek ortak sabit bir KMD
veya kiimiilatif GC dozu ise ne yazik ki saptanamamugtir.
Ancak SLE, JDM, sistemik JIA ve vaskiilitlerde risk daha
yiiksektir ve daha dikkatli olunmalidir. Yani GC tedavi
yiikiine ek olarak inflamasyonun etkileri de eklenir, bu
iki faktor arasinda siki bir iliski oldugundan kemik
kaybina yol agmada hangisinin daha ¢ok etkisi oldugunu
ayirt etmek oldukga giictiir. Bu konuda yorum yapmaya
yardimcr olacak bir ¢alisma Crohn hastaligi ve steroide
duyarli nefrotik sendromlu ¢ocuklar iizerinde yapilmis-
tir. Bu iki farkli grup hasta ile inflamasyonun ve ortaya
gikardigy etkilerin kemik kiitlesi, yapisi ve mukavemeti
tizerine ciddi olumsuz etkileri oldugu gosterilmistir. Glu-
kokortikoidlerin etkileri inflamasyon ile modifiye olur.
Glukokortikoid kullanimi sirasinda degisen viicut kom-
pozisyonu ozellikle yeniden yag dagilimi ve kas kayb1 da
kemik kiitlesi ve mukavemetini etkileyen Onemli
degiskenlerdir.

Jiivenil idiopatik Artritli Gocuklarda Goriilen
Kemik Degisiklikleri

Juvenil idiopatik artritli ¢ocuklarda ¢oklu nedenlerle
kemik mineralizasyonunda ve kemik kiitlesinde azalma
oldugu ¢ok sayida ¢alisma ile rapor edilmistir. Jukstaar-
tikular osteopeni, hastaligin erken déneminde bile rad-
yografilerde belirgin olabilir. Yaygin osteopeni veya
osteoporoz daha sonra gelisebilir ve kii¢iik travma sonrasi
uzun kemiklerde kiriklar ve vertebrada ¢6kme riski soz
konusu olabilir. Aktif inflamatuar hastalik, gecikmis
pubertal gelisme, kas giigsiizliigii, malniitrisyon, sinirli
fiziksel aktivite, erken baslangi¢l hastalik, GC tedavisi,
yetersiz vitamin D ve kalsiyum alimu, yetersiz giines 15181
maruziyeti gibi nedenlerle KMD negatif yonde etkilenir.

Pepmueller ve arkadaslar1 1996 yilinda yayinladiklar:
galigmalarinda jivenil romatoid artritli 41, saghkli 62
gocugu DXA ve bazi laboratuvar parametreler ile deger-
lendirmis ve azalmis kemik mineralizasyonu ve azalmig
kemik formasyonunun hastalik siddeti ile iliskili oldu-
gunu bildirmiglerdir. Jiivenil idiopatik artritli cocuk ve
geng eriskinlerde siklikla azalmig KMD ile birlikte kemik
kayb: gelisir. Jivenil idiopatik artritte artrit nedeniyle
appendikiiler iskelet baskin olarak etkilenmis olmakla
beraber azalmig KMD iskeletin hemen her alaninda
rapor edilmigtir. Glukokortikoid ile tedavi edilen JIA:



KONU 44 » Gocukluk Gag idiopatik Artritinde Kullanilan ilaglar

Tablo 3. Gocukluk caginda kullamlan eklem ici steroidler ve kullanim dozlan

Triamsinolon hekzasetonid
Diz, omuz, kalga

Ayak bilegi, dirsek

El bilegi

Metil prednizolon asetat
Subtalar, intertarsal eklemler
El-ayak parmaklari

20 - 40 mg
5-10 mg

1 mg/kg (maksimum 40 mg)
0.75 mg/kg (maksimum 30 mg)
0.25 - 0.5 mg/kg (maksimum 20 mg)

¢aginda kullanilan eklem ici steroidler ve kullanim dozlar:
Tablo 3’te gosterilmistir.

BIYOLOJIK iLAGLAR

TNF-Alfa Kargitlari

TNF konak¢: savunmasinda 6nemli rol oynamasina
ragmen jiivenil idiopatik artrit (JIA), Crohn hastaligs,
psoriazis ve diger inflamatuar hastaliklarda agir1 ve kont-
rolstiz iiretilir. Jivenil idiopatik artritde lokal (sinovyal
sivida) ve sistemik TNF diizeyinin yiiksekligiyle es
zamanl olarak TNF reseptorleri (TNF-R)’nin tiretiminin
de ¢ok fazla arttig1 gosterilmistir.

1. Etanercept

Etanercept, insan TNF reseptoriine karg: tiretilmis olan
dimerik bir fiizyon proteinidir. ilk olarak tiretilmis olan
biyolojik ilagtir. Insan IgG’sine Fc reseptorii iizerindeki
p75 TNF almact aracihigr ile baglanip baskilar. Ayni
zamanda TNF-betay: da baskilar. Rekombinan DNA tek-
nolojisi ile tiretilir. TNF-alfa yolunun baskilanmas: ile
diger inflamatuar sitokin diizeyleri, 16kosit go¢ii ve
matriks metalloproteinazlarimin iretimi de baskilanir.
Food and Drug Administration (FDA) tarafindan 1999
yilinda gocuklarda poliartikiiler JIA kullanimi igin onay
almigtir. Etanercept, ozellikle periferik eklem artritleri
tizerinde ¢ok etkilidir. Poliartikiiler JIA'l1 olgularda ise en
etkin tedavi segenegidir. Metotreksatla kombine tedavide
0,8 mg/kg/hafta dozunda etkin ve giivenilir oldugu gos-
terilmistir. flacin etkinligi ikinci ya da tgiincii dozdan
sonra belirgin olarak ortaya ¢ikar. Bu ilaglarin sonlandi-
rilmast ile ilgili ¢ok yetersiz bilgiler vardir ama genel
olarak remisyondan 1.5 yil sonra kesilebilecegi oneril-
mektedir. Bu konuda arastirmalar devam etmektedir.

2. Infliximab

Infliximab, kimerik insan/fare anti-TNF etkili monoklo-
nal antikordur. Hiicre yiizeyindeki tim TNF-alfa resep-
torlerini baglar. Infliximab, etanerceptten farkli olarak
hem ¢6ztinen hem de hiicre tizerindeki TNF reseptorle-
rini etkiler. {lag 3-6 mg/kg dozunda (maksimum dozu

100mg), 4-8 haftada bir intravendz olarak uygulanir.
flacin etkinligi yaklagik birinci ayda ortaya gikar. Aksiyel
iskelet sisteminin etkilendigi spondiloartropatilerde, inf-
lamatuar barsak hastaliklarinda, psoriatik artritte ve tive-
itlerde etkilidir. Infiizyon sirasinda anafilaktik reaksiyona
benzer sekilde titreme, iirtiker, kasilma ve ates nobetleri
goriilebilir. Infiizyon reaksiyonu ozellikle diisiik doz
(3mg/kg) alanlarda daha sik bulunmustur. Bu nedenle
bundan ka¢inmak i¢in daha yiiksek doz (5-6 mg/kg) veya
metotreksat ile birlikte kullanim1 6nerilmektedir. Uzun
stireli uygulamada otoantikor olusumu goriilebilir.

3. Adalimumab

Adalimumab, tamamen insan IgG1 antiTNF-alfa monok-
lonal antikorudur. Subat 2008de 4 yas ve tizeri orta ciddi
poliartikiiler JIA'l1 hastalarda belirti ve bulgular1 azaltma
agisindan FDA adalimumabi onaylamigtir. Ulkemizde 2
yas ve tizerinde kullanim izni vardir. Cocuklardaki kulla-
nim dozu ise 24 mg/m?/15 giinde birdir. [lacin metotrek-
sat ile birlikte kullanilmasi etkinligini belirgin olarak
arttirmaktadir. Randomize kontrollii ¢aligmalarda 16
haftalik dénemde sadece adalimumab alan hastalarin
%74 unde, kombine tedavi (adalimumab+metotreksat)
alanlarin ise %94’tinde yanit alindig1 goralmistiir. Has-
talarin %40’ 1nda ACR Pedi 100 yanitina ulagilmigtir.

interlokin-1 Karsitlari

Interlokin-1 (IL-1) ilk saptanan pro-inflamatuar sitokin-
dir. IL-1 ailesi IL-1at ve IL-1P’y1 kapsar. IL-1o. membrana
bagli olan ekstraseliller form, IL-1B ise ¢oziinebilir
formdur.

1. Anakinra

Anakinra glikolize olmamus bir insan rekombinant IL-1
reseptor antagonistidir. IL-1 reseptoriine baglanarak,
IL-1 aktivitesini azaltir. Patogenezinde IL-1’in 6nemli bir
rolii olmasi nedeniyle sistemik baslangigh JIA (sJiA)
tedavisinde tercih edilmektedir. Cocuklarda 1-2 mg/kg/
giin dozunda, deri alt1 enjeksiyon yolu ile kullanilir. En
st dozu ise 100 mg/giindiir. Yarilanma omrii 4-6 saat
olmasi nedeniyle giinliik enjeksiyon yapilmasi gerekmek-
tedir. Anakinranin uygulamasindaki en 6nemli zorluk



KONU 46 * Gocuk Romatoloji Hastalarinda Beslenme, Biiyiime ve Gelismenin izlemi

Tahlo 2. Beslenme durumunun degerlendirilmesinde kullanilabilecek antropometrik yontemler

Antropometrik Parametre Aciklama*

Agirlik 5 persentilin altinda olmasi akut malnutrisyonla uyumludur
Boy * 5 persentilin altinda olmasi kronik malnutrisyonla uyumludur
Orta st kol gevresi * 1-5 yas aras! ¢ocuklarda: <125 mm olmasi yetersiz beslenme;

<110 mm olmasi agir malnutrisyonu gosterir
* %385’in altinda olmasi malnutrisyonla uyumludur

Triseps deri kivrim kalinhg * %90’1n altinda olmasI malnutrisyonla uyumludur

(YGB= [6lciilen boy degeri + yasa-cinsiyete gére
medyan boy] x 100)

Yasa gére boy (YGB) * %95'’in altinda olmasi kronik malnutrisyonla uyumludur

agirlik] x 100)

Boya gore agirlik (BGA) * %90’1n altinda olmasI akut malnutrisyonla uyumludur
(BGA= [Glciilen boy degeri + boya gére bulunan ideal | %120’nin {izerinde olmasi obesite ile uyumludur

(VKi= agirlik [kg] = boy [m?])

Viicut kiitle indeksi (VKI) * 95 persentilin Gzerinde olmasi obesite ile uyumludur

*Tiim antropometrik degerlendirmeler yas ve cinsiyete gore hesaplanir ve kargilagtirilir

ekstremitede patolojik kisalik varsa veya ol¢iim hatali
yapilmigsa formulasyonlarda carpim oldugundan hata
olasiliginin katlanarak artacagidir. Bu hesaplamalar
serebral palsili hastalar i¢cin uygulanmakla beraber yataga
bagiml diger hastalar icin de kullanilabilir.

Biyokimyasal él¢giimler: Bazi laboratuvar incelemeleri
hastalarin genel nutrisyonel tablosuyla ilintilidir. Bazi
parametreler klinik bulgulardan 6nce degismeye basla-
dig1 icin degerli olabilirler. Ancak genel olarak invaziv
olmalari, pahali olabilmeleri, her yerde ¢alisilamayabil-
meleri, ¢ok fazla faktorden etkilenebilmeleri ve her pato-
lojik sonucun beslenme yetersizligini gostermemesi bu
yontemlerin en énemli dezavantajlaridir (Tablo 3).

o Albiimin: En ucuz ve her yerde kullanilabilen bir
parametre olmast nedeniyle siklikla tercih edilir.
Ancak yarilanma 6mriiniin 20 giin olmasi bir deza-
vantajdir. Beslenme yetersizligine ek olarak karaciger
hastalig1, bobrek yetmezligi, protein kaybettiren ente-
ropati ve swvi yiiklenmesi durumlarinda da kanda
albiimin diizeyi diser. Romatolojik hastalig1 olan bir
¢ocukta albiimin diigiikliigi saptandiginda, beslenme
yetersizliginin yani sira sayilan organlarin tutulumlar
da akla gelmelidir. Ayrica inflamasyon varliginda
karacigerde sentezi azalir ve kanda alblimin diizeyi
diser.

o Prealbiimin: Yarilanma omrii 2-3 giin oldugundan
kisa siireli beslenme bozukluklarini géstermede en
fazla kullanilan parametredir. Karaciger hastaligin-
dan ve hastanin hidrasyon durumundan daha az etki-
lenir. Bu nedenle albiiminden daha iyi bir beslenme
belirtecidir.

Tablo 3. Beslenme durumunun degerlendirilmesinde

kullanilabilecek laboratuvar incelemeleri

Parametre Normal degerler
Kan

Albiimin 3.7-5.5 g/dL
Retinol baglayici protein 1.3-9.9 mg/dL
Kan (ire azotu 7-22 mg/dL
Prealblimin 17-42 mg/dL
Transferrin 170-440 mg/dL
Idrar

Kreatinin/boy indeksi (KBI) >%95

(KBI = [24 saatlik idrar kreatinini + boya g6re olmasi gereken
kreatinin] x 100)

o Kreatinin/boy indeksi: Kreatinin idrarla atilir ve kas
yikiminin gostergesidir. Bu nedenle boya gore oran-
lanarak kas kiitlesi kestirilmeye ¢alisilir. Normal deger
%95’tir ve degerin %95’in altinda olmasi kas kaybi
olarak yorumlanir.

Viicut kompozisyonu olgiimleri: Beslenme durumunu
degerlendirmede yagsiz viicut kiitlesi (kas kiitlesi), kemik
dansitesi ve viicut suyunu bilmek fayda saglayabilir. Bu
amagla Dbiyoelektriksel impedans ve dual-enerji-X-ray
absorpsiyometri (DEXA) testleri siklikla kullanilir. Ancak
bu teknikler kolay uygulanamamalari nedeniyle daha ¢ok
bilimsel aragtirmalarda kullanilmaktadirlar. Romatolojik
hastalig1 olan ¢ocuklarda DEXA viicut kompozisyonunun



KONU 47 e Cocuk ve Ergenlerde Sistemik Lupus Eritematosus’un Néropsikiyatrik Goriinimleri

Tahlo 2. Cocuk ve ergenlerde NP-SLE’nin tani

koydurucu degerlendirmesi

1. Bilissel degerlendirme
Yer, zaman, kisi yonelimi ve bellek degerlendirmesi
2. Psikiyatrik degerlendirme veya konsiiltasyon
Anksiyete belirtileri
Duygudurum belirtileri
Psikotik belirtiler
3. Laboratuvar
Antiribozomal-P antikoru
BOS incelemesi
4. Norogoriintilleme teknikleri
Kranial Manyetik Rezonans Gorintileme (diffiiz
lezyonar igin daha duyarl)
SPECT veya PET (BT veya MR ile kombine edilmeli)

TEDAVI YAKLASIMI

Noropsikiyatrik SLEnin uygun tedavisinin saglanabil-
mesi i¢in iyi klinik muayene ve ayirici taniya yonelik
degerlendirmeler hayati 6nem tagimaktadir. Merkezi
sinir sistemi disfonsiyonunun ikincil nedenleri dislan-
mal1 ve gereksiz ilaglar kesilmelidir. Birincil NP-SLEnin
tedavisi ampiriktir ve hekim tarafindan klinik gortintime
ve stiphelenilen etyolojiye yonelik olarak diizenlenmeli-
dir. Bas agrisi, depresyon, psikoz ya da izole nobetler gibi
NP-SLE belirtileri sirasiyla analjezikler, antidepresanlar,
klasik ya da atipik noroleptikler ve antiepileptikler gibi
ilaglarla semptomatik olarak tedavi edilebilirler.
Hastanin kortikosteroid tedavisi sirasinda psikiyatrik
belirtileri olursa, bu belirtilerin MSS tutulumuyla hasta-
ligin alevlenmesi mi yoksa steroid ile indiiklenen psiki-
yatrik bir tablo mu oldugu konusu tartigmalidir.
Kortikosteroide bagli psikiyatrik tablolarin bagimsiz
olarak hipoalbuminemi ile iliskili oldugu bildirilmistir ve
bu bulgu hipoalbuminemik {i¢ SLE hastasinda steroid
psikozunu tanimlayan bagka bir yayin ile uyumludur. Bu
nedenle kortikosteroid alan hipoalbuminemik SLE has-
talarinin, tedavinin dozuna ya da uygulanis yoluna bakil-
maksizin, psikiyatrik bozukluklar yoniinden yakin izlemi
onerilmektedir. Eger hastanin daha siddetli ve ilerleyici
diffiiz belirtileri varsa immunsupresif tedaviden yarar
gorebilir. Bu nedenle bir ¢ok hekim kortikosteroidleri,
sitotoksik ilaglar1 ve/veya plazmaferezi tercih edebilmek-
tedir. Bir ¢aliymanin sonuglarina gore intravenoz metilp-
rednizolon ve siklofosfamid ile erken agresif tedavinin ve
takiben aylik intravendz siklofosfamid uygulamasinin
siddetli NP-SLE’li cocuklarda etkili olabildigi bildirilmis-
tir. Ek olarak haftalik diigiik doz siklofosfamid pulse teda-
visi, antifosfolipid antikorlar1 negatif noropsikiyatrik
SLE’li hastalarda giivenli ve etkili bulunmugtur. Bir vaka
bildiriminde, yitksek doz steroid ve siklofosfamid pulse
tedavisi ile birlikte plazma degisimi, SLE ile iligkili

Tablo 3. Cocuk ve ergenlerde NP-SLE’nin genel

tedavi yaklasim

1. Psikososyal destek tedavisi

2. Semptomatik tedavi
Basagrisi—analjezikler
Depresyon—antidepresanlar
Psikoz-atipik veya klasik antipsikotikler
Nobet—antiepileptikler

3. Immiinsupresif tedavi
Kortikosteroidler
Siklofosfamid

4. Plazmaferez

katatonide, EKT kullanimindan kagmilan gen¢ hasta-
larda iyi bir segenek olarak sunulmustur. Cocuk ve ergen-
lerde NP-SLEnin genel tedavi yaklasimi Tablo 3’te
gosterilmistir.

SONUGLAR VE TARTISMA

Cesitli caligmalar ve bilgi kaynaklarindan elde ettigimiz
bilgilere gore asagidaki sonuglara ulasimistir. Merkezi
sinir sistemi SLE tarafindan tutulan en yaygin sistemler-
den biridir. Noropsikiyatrik SLEnin taninmasi ve dogru
tedavisi i¢in iyi bir ayirici tani sarttir. Sistemik lupus eri-
tematozusun noropsikiyatrik tutulumu, her tiir duygula-
nim ve anksiyete bozuklugu belirtisinden, psikoz,
nobetler, inme ve hafifden agira dogru gesitli siddetler-
deki biligsel islev bozukluguna kadar degiskenlik gosterir.
Noropsikiyatrik SLE hastalarinda beyin, omurilik veya
periferik sinir sistemi tutulumuna baglh ¢ok sayida diffiiz
ve/veya fokal belirtilerle kargilagilabilir. Bu belirtiler
birincil olarak NP-SLE’ye bagli olabilecegi gibi noropsi-
kiyatrik bozukluklara sebep olabilen enfeksiyoz ve meto-
bolik durumlara bagli gelismis olabilir. Sistemik lupus
eritematozus ile iliskili immun sistem disfonksiyonu da
cesitli psikiyatrik belirtilere neden olabilir. Ayn1 zamanda
yitksek dozda kortikosteroid (6rnegin prednisone ve
dexamethasone) kullanimi da depresyon, 6fori, emosyo-
nel labilite, davranis degisikligi, psikoz ve delirium gibi
psikiyatrik tablolara yol agabilir. Sistemik lupus eritema-
tozus depresyon siktir ve tedavinin yan etkileri ve birincil
MSS patolojisinin yan: sira etyolojide kronik hastaligin
olas1 psikolojik etkilerine bagli depresyonu da goéz ardi
etmemek gerekir. Noropsikiyatrik SLE’li hastalarin tiim
sag kalim oranlar1 %90-97 arasinda bildirilmistir. Hasta-
lar ¢ogunlukla tamamiyle iyilesebilmislerdir. Ancak
NP-SLE’li hastalarin %25’inde kalici hasar kaldigi da
bildirilmistir.

Noropsikiyatrik SLEnin tanilandirilmasinda; iyi bir
mental  muayene,  psikiyatrik = anamnez = ve
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Resim 5 e Bacak boyu dlgiimd.

goriilmektedir. Asimetrik servikal omurga artritle-
rinde tortikollis, bacak boyu esitsizliklerinde pelviste
oblik durug ve skolyoz gozlemlenebilir. Cocuklarda
postiir statik ve dinamik olarak degerlendirilmelidir.
Postiir analizi gozlemsel olarak ya da bilgisayar des-
tekli postiirografi cihazlari ile yapilabilir (Resim 4).
. Antropometrik degerlendirmeler: Ekstremiteler-
deki boy farkinin belirlenmesi amaciyla yapilan
uzunluk ol¢timleri, 6dem varligy, atrofi ve sis eklem-
lerin derecesini belirlemek amaciyla yapilan gevre
Olgtimleri en sik kullanilan antropometrik ol¢iimler-
dir. Bacak boyu esitsizliklerini tespit etmek i¢in sir-
tistl  yatar pozisyonda spina iliaka anterior
superiordan (SIAS) medial malleole 6l¢iilmelidir
(Resim 5). Kalga ve diz kontrakiir varliginda femur ve
tibia boyu ayr1 ayr1 degerlendirilmelidir.
. Eklem hareket aciklig1 ve Spinal hareketlilik: Aktif ve
pasif hareket sinir1, hareketlerdeki akicilik, hareketler-
deki son his, limitasyonlar, deformiteler, kontraktiir
varligi, hipermobil eklemler degerlendirilmelidir. Sik-
likla diz eklemi gibi biiyiik eklemler etkilense de tim
eklemlerin hareketliligi degerlendirilmelidir. Eklem
hareket agikligini degerlendirmek i¢in “universal gon-
yometre” klinikte kolaylikla kullanilabildigi gibi “izoki-
netik degerlendirme” yontemlerinden de
faydalanilabilir. Cok kii¢iik ¢ocuklarda oyunlar sira-
sinda eklemlerin hareketliligi ~degerlendirilebilir
(Resim 6). Klinikte “Articular Severity Index (ASS)”,
“The Global Range of Motion Score (GROMS)” gibi
bazi standardize skalalar da kullanilabilir.
Omurgadaki spinal hareketlilik aktiviteler sirasinda
gozlemlenebilir ya da gonyometrik él¢tim referans ali-
nabilir. Lomber omurga hareketliligi modifiye Schober
testi ile degerlendirilebilir. Hasta ayakta dik dururken
5. Lomber spindz prosesin 10 cm {izeri ve 5 cm altina
isaret konur. Hasta dizlerini bitkmeden maksimal flek-
siyon yapar ve minimum 5 cnrlik bir artis beklenir.

. Kaslardaki kisaliklar: Eklem hareketlerindeki limi-

tasyonlar, jiivenil skleroderma gibi durumlarda ortaya
¢ikan cilt gerginlikleri, kaslarda kisalmalara yol agarak
¢ocuklarin fonksiyonlarini giiclestirebilir. Egzersiz
planlamasinin yapilmasi ya da uygun ortezin belirlen-
mesinden once asil tendonunun uzunlugu, popliteal
ac1 Olctimleri ile hemstring kisaliklari, Thomas testi

Resim 6 e Aktiviteler sirasinda eklem hareketlerinin degerlendi-
rilmesi.

ile kalga fleksorleri, Ober testi ile iliotibial banttaki
gerginlikler degerlendirilmelidir.

. Kas kuvveti ve endurans: Etkilenmis eklemlerin ¢ev-

resindeki kaslarda ya da fiziksel inaktivite nedeniyle
bityiik kas gruplarinda kuvvetsizlikler goriilebilmek-
tedir. Ozellikle artritin akut doneminde eklemlerin
etrafinda koruyucu bir kas spazmu gelisebilir, ilerle-
yen donemlerde kaslarin eklemleri destekleme yete-
negiazalir ve atrofiler goriiliir. Romatizmali gocuklarin
yasitlarina gore daha hizli yorulduklari ve kassal
enduranslarinin disiik oldugu bilinmektedir. Zayiflik
alt ekstremitede daha ¢ok kalca ekstansorleri, abduk-
torleri, diz ekstansorleri, ayak bilegi dorsi ve plantar
fleksorlerinde gozlemlenirken iist ekstremitede omuz
kusagi, dirsek ekstansorleri, bilek fleksér ve ekstan-
sorlerinde gorilebilmektedir.

Kas kuvveti manuel kas testi ile Oxford ya da
Kendall'a gore derecelendirilebilir, hendheld dinamo-
metreler veya izokinetik Olctimler daha objektif
sonuglar verir. Brostrom ve arkadaglari izokinetik
dinamometre kullanarak JiAli gocularda ayakbilegi
giiciinii degerlendirmisler, JIAl1 ¢ocuklar saglikli
yasitlart ile karsilastirildiginda %40 daha az plantar
fleksiyon ve %50 daha az dorsifleksor giig
sergilemislerdir.

Ozellikle el bilegi ve elin kiigiik eklemlerinde etki-
lenimi olan ¢ocuklarda kavrama kuvveti el dinamo-
metreleri ile 6l¢tilebilir. Kii¢iik ¢ocuklarda izokinetik
dinamometre kullanim1 oldukea giictiir. Fonksiyonel
kas gruplar1 ozellikle gocugun yasina uygun motor
beceriler ve yergekimine karsi yaptirilan aktiviteler
sirasinda  gozlemlenerek degerlendirilebilir. Daha
biiyilik ¢ocuklarda 6-10 tekrar sirasinda kaldirabildigi
maksimum agirlik hesaplanarak belirlenir. Enduransi
degerlendirmek i¢in kaldirilabilen maksimum agirli-
gin %60-80’1 ile yapabildigi kadar tekrar yapmasi
istenir. Gili¢ ve dayaniklilik testleri yorgunlugu
onlemek i¢in farkl giinlerde yapilmalidir.
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Givde Stabilizasyon Egzersizleri

» Dinamik ve statik gévde stabilizasyonu
icin kedi pozisyonunda ekstremitelerin
hareket ettirilmesi, egzersiz topu lizerinde
dengede durma ve One-arkaya, saga-sola
hareket etme vb. egzersizler
onerilmektedir.

* Progresyon saglamak icin destek yiizeyi
ve temas noktalarinin sayisi azaltiimalidir.

Fonksiyonel Egzersizler

* Trompolinde ziplama, top atma ve
yakalama vb. agik zincir hareketleri
icerdiginden siklikla egzersiz programinin
ileri agsamalarinda tercih edilmektedir.
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ve bedeni birlikte ele alan yoga, Tai Chi egzersizleri gibi
klinik pilates egzersizleri de kullanilmaktadir.

Klinik pilates egzersizleri viicudu merkezi bir siitun-
dan kaynaklanan bir sistem olarak tanimlar. Bu siitunu
govdeyi en temelde temsil eden kaslar olugturur. Once-
likle bu kaslarin egitimi saglanir. Dolayisiyla egzersizler
¢ok hafif, ama ayni derecede dikkat gerektiren bir yapida
baslar. Cocuk bu kiigiik hareketleri gévdesinin stabilizas-
yonunu saglayarak basardigi kosulda, daha zor aktivite-
lere gecilir. Boylece viicut farkindaligr gelisir. Jivenil
idiopatik artritli ¢ocuk, ulastig1 farkindalikla egzersizleri
¢ok diizgiin yapar. Boylece yaralanma riski ortadan
kalkar. Hareketin diizgiinligiiniin saglanmasinda nefes
kontrolii ve gorsel imgelemeler de 6nemlidir. Cocuk

bilingli olarak akl: ile bedenini kontrol etmeyi &grenir.
Klinik pilates egzersizleri felsefesini olugturan prensipleri
nedeniyle holistik (biitiinciil) bir yaklagim 6zelligi sundu-
gundan egzersizler sirasinda gocuk, siirekli bir egitim
altindadir.

Klinik pilates egzersizlerinin etkileri bilimsel aragtir-
malarla desteklenmistir. Klinik pilates egzersizlerinin fib-
romyalji, ankilozan spondilit, osteoartritli hastalarda
pozitif etkileri, dinamik postiir ve denge tizerine de yash
populasyondaki etkileri bunlara 6rnektir. Pilates egzer-
sizlerinin fonksiyonel kapasite, esneklik, yorgunluk, dep-
resyon ve yasam Kkalitesi {izerine etkileri de aragtirilan
konulardir.



KONU 48 » Cocuk Romatolojisinde Fizyoterapi ve Rehabilitasyon

Juvenil sklerodermada yumusak dokuda goériilen
kronik degisikliklerin dogas: geregi dinamik splintleme
tercih edilmelidir. Splintler uzun siireli ancak diisiik geri-
limde uygulanmalidur.

Ozellikle juvenil spondiloartropatili hastalarda
yumusak servikal collar, boyun eklemlerindeki aktif alev-
lenme doénemlerinde istirahat amaghi ve semptomatik
rahatlama amach onerilebilir (Resim 11).

Ozellikle diz eklemi gibi bilyiik eklemlerde goriilen
kontraktiir varliginda, eklem enjeksiyonu, egzersiz gibi
diger tedavilere yanitin iyi olmadigr durumlarda seri alg1-
lama ya da splintleme optimum eklem pozisyonunu sag-
lamak amacryla kullanilabilmektedir (Resim 12).

Ust ekstremitede 6zellikle el bilegi icin eklem hareket
acikligini koruma amagh statik istirahat splintleri tercih
edilebilir. Parmaklarda gériilebilen kugu boynu, diigme
iligi gibi deformitelerin varliginda parmak atelleri (Resim
13) veya yliziik splintler tercih edilebilir.

Ayak ve ayak bilegi eklemlerindeki artrit varliginda
ise ayag iyi destekleyen sok absorban ayakkabilar oneri-
lebilir. Pesplanovalgus gibi ayaktaki postiiral degisiklik-
lerde, 6zellikle cocugun deformasyonlu ayag: icin kisiye
Ozel dizayn edilmis tabanliklar onerilerek takip edilmesi
onemlidir (Resim 14).

Ergoterapi

Bireylerin fiziksel, kognitif, psikososyal ve duyusal fark-
liliklar1 gibi bireysel 6zelliklerini géz o6niinde tutarak,
birey i¢in anlamli ve amagl aktiviteleri kullanarak;
bagimsizlig1 ve yasam kalitesini arttirmay: hedefleyen
uygulamalardir. Romatizmal probleme sahip olan ¢ocuk-
lar eklem limitasyonlari, kas kisaliklari, giigstizliikler,
¢abuk yorulma gibi pek ¢ok nedenden dolay: giinliik ve
rutin aktivitelerini yerine getirmede zorlanirlar. Bu

Resim 11 e Servikal collar.

Resim 12 e Agi ayarli kontraktir ateli.

durum yasitlarina gore aktivitelerde ve hayata katilimda
glicliikler yasamalarina neden olabilir. Ergoterapi yakla-
simlari ile ¢cocuklarin istedikleri, ihtiya¢ duyduklar: veya
kendilerinden beklenen aktiviteleri yapabilme becerileri
gelistirilir. Aktivite ya da ¢evre cocugun katilimini daha
iyi saglayabilecek sekilde diizenlenir.

Etkilenen eklemleri korumaya yo6nelik egitimler, yor-
gunlugu 6nlemek amaciyla enerji koruma prensiplerinin
ogretilmesi, azalan taktil ve proprioseptif duyuyu gelisti-
rici ¢aligmalar (Resim 15), fiziksel aktiviteyi arttirmak
amaciyla yapilan aktivite egitimleri (Resim 16), glinlik
yasam becerilerini kolaylagtirma amaglh 6nerilen adaptif
araglarin egitimleri (Resim 17-18), egzersize hazirlik
olarak gevseme tekniklerinin 6gretilmesi, ¢evrenin akti-
viteleri kolaylastirici yonde diizenlenmesi, ergonomik
diizenlemeler ve kiigiik ¢ocuklarda oyun terapisi (Resim
19), tedavide 6nemli yer tutar.

Resim 13 ¢ Parmak ateli.
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durumdur ve genellikle 1-2 giin yiiriiyememe sonrasinda
1 hafta siiren hafif aksama siirer. Bu klinik seyirden fark-
lilik gosteren durumlar diger olasi tanilar agisindan
incelenmelidir.

Akut gecici sinovitin 6zelllikle septik artritten ayiric
tanist cok Onemlidir. Genel olarak septik artrit yiiksek
ates, daha siddetli agr1 ve hareket kisitlilig1 ile seyreder.
Bununla birlikte bagka nedenlerle antibiyotik kullanildi-
ginda septik artritin klasik tablosunun degisebilecegi
akilda tutulmalidir. Beyaz kiire, ESH ve CRP degerleri
septik artritte daha yiiksektir, ancak sadece laboratuvar
verilerine gore tani koymak yeterli degildir. Perthes has-
taliginin erken evresinde de kalca ekleminde agri ve
aksama yakinmalar1 gorilebilir, ama laboratuvar verileri
sorunlu degildir. Ultrasonografi veya magnetik rezonans
goriintilleme (MRG) kalgada eklem ici efiizyonu sapta-
makta yararlidir. Ayrica direk radyogramlarda femur bas
ossifik nukleusunun daha kiigiik ve sklerotik veya frag-
mante olmast Perthes tanisinda yardimcidir. Klinik
seyirde farklilik olan stipheli durumlarda mutlaka eklem
aspirasyonu yapilmalidir.

Tedavi

Olas1 diger tanilar ekarte edildikten sonra gegici sinovitin
tedavisi kal¢a eklem hareketlerini dinlendirmektir. Cocuk
zaten hareketlerini kisitlayarak kalca eklemini istirahate
alir. Cocuk yatak istirahatine alimmalidir. Hasta klinik
seyirdeki degisiklikler agisindan izlenmelidir. Ozellikle
ates ve lokositoz varliginda ve siiphelenildigi her duru-
muda kalga eklem aspirasyonundan kaginmamak ve
gecikmemek gerekir. Etyoloji enfeksiyoz olmadigindan
antibiyotikler gereksizdir. Nonsteroid antiinflamatuar
ilaglar verilebilir. Cocugun rahat hissettigi, agrinin azal-
dig1 durumda aktiviteye donmesine izin verilir.

Iskelet Sistemi Enfeksiyonlari

Kemik enfeksiyonu olan osteomyelit ve eklem enfeksi-
yonu olan septik artrit cocukluk ¢aginda olasi en erken
siirede tanisinin konmast ve tedavisinin baglanmasi
gereken durumlardir. Tan1 ve tedavide gecikme duru-
munda kronik enfeksiyon, avaskiiler nekroz, biiyiime
bozukluklari, sepsis, eklem dislokasyonlari, kikirdak
hasar1 gibi agir deformite ve sekeller gelisebilir. Tiimor,
travma, artritlerde de benzer bulgular ile goriilebilecegin-
den enfeksiyon olmadigi kanitlanana kadar ayrintili
klinik ve laboratuvar incelemesi yapilmasi gerekir. Oste-
omyelit ile en sik karisan tiimorler Akut Lenfoblastik
Losemi ve Ewing sarkomudur. Hemogram, periferik
yayma ve biyopsi ayirici tanida yardimeidir. Lokal agr,
ektremiteyi kullanamama, yiirliyememe ve atesin eslik
ettigi durumlarda iskelet sistemi enfeksiyonu diistiniil-
melidir. Derin bolge enfeksiyonlari, diigitk virulansh
mikroorganizmalarin enfeksiyonlar1 veya subakut veya
kronik osteomyelitlerde bulgular ¢ok belirgin olmayabi-
lir. Radyogramlar en yaygin ve sik kullanilan tan aracla-
rindandir. lyi kalitede cekilmis radyogramlarda benzer

klinik bulgular yaratabilecek tiimor, kirik gibi patolojiler
ekarte edilebilir. Periost elevasyonu veya enfeksiyona
bagli lokal kemik bulgular: enfeksiyonun baslangicindan
10-14 giine kadar belirgin olmayabilir (Resim 2). Ultra-
sonografi 6zellikle palpasyonun zor oldugu kalca eklemi
septik artrit tanisinda ¢ok yararlidir. Ultrasonografi oste-
omyelit tanis1 icin de yol gostericidir. Yumusak dokuda
abse, periost altinda siv1 toplanmasi, kortikal yikim ult-
rasonografi ile gosterilebilir.

Tani Yontemleri

Iskelet sistemi enfeksiyonlarinda MRG tani koymada ve
tedaviyi yonlendirmede en yararli goriintilleme aracidir.
Magnetik rezonans goriintiileme medulla i¢i 6dem, periost
alt1 veya medullada abse olusumu ve eklem efiizyonlarini
tespit eder. Enfeksiyonun MRGUde karakteristik goriiniimii
T1 agirlikli goriintiilerde meduller diisiik sinyal, T2, STIR

Resim 2a ¢ 2.5 yaginda erkek, sol tibia proksimalde Akut Hema-
tojen Osteomyelit radyogram bulgulari.

Resim 2h e Ayni hastanin manyetik rezonans bulgulari.
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Cerrahi tedavi kronik osteomyelitte temeldir ve c¢ok
onemlidir. Debridman ile 06li, kanamayan, nekrotik
dokular ortamdan uzaklastirilir. Debridmanin saglikls,
kanamasi olan dokuya kadar yapilmas: gerekir. Siklikla
birden fazla debridman gerekebilir. Genis kemik dokusu
uzaklastirildigi ve uzun kemikte stabilite bozuldugu
durumlarda kemigin fiksasyonu saglanir. S.Aureusun
metalik implantalara yerlesebilme 6zelligi nedeniyle plak,
vida veya intramediiller ¢ivi tespiti yapilmaz, kemigin
teller ile tutturuldugu eksternal fiksatorler kullanilir.
Debridman sonrast olusan kemik defektlerinin kapatil-
mast igin de yine eksternal fiksatorler ile kemik trans-
portu, damarli veya damarsiz kemik greftlemeleri,
yumusak doku transferleri gerekir FIG. Kronik osteom-
yelitin en sik goriilen komplikasyonu niikstiir ve %30
oraninda bildirilmistir.

Kronik Tekrarlayan Multifokal Osteomyelit

Kronik Tekrarlayan Multifokal Osteomyelit (KTMO)
birden fazla kemikte tekrarlayan inflamasyonlar ile
karakterize bir hastaliktir. Patogenezi tam agiklanama-
mustir. Otoimmiin bir hastalik oldugu kabul edilmekle
beraber veya atipik mikobakteri, viriis veya mikoplazma
etkenine ait bir enfeksiyon olduguna dair teoriler vardir,
ancak cogu olguda kiiltiirler negatiftir. Biyopsilerde not-
rofil, nekrotik hiicreler, nonspesifik inflamasyon bulgu-
lar1 goriiliir. Birden fazla kemikte tekrarlayan ve 3 aydan
fazla siiren, kiiltirde mikroorganizma iiretilemeyen,
biyopside kronik inflamasyon bulgular1 olan durumda
KTMO tanisi konur. Tan: konduktan sonra cerrahi teda-
vinin yeri yoktur. Hastalar NSAII'ler, bazi durumlarda
kortikosteroid ile tedavi edilirler. Interferon ve bifosfo-
natlarin kullanimi da bildirilmistir.

Septik Artrit

Septik artrit hematojen yolla bakterinin sinovyaya yerles-
mesi sonucu gelisir. Bir diger yerlesme yolu ise metafizer
bolgenin eklem kapsiili icinde olmasi nedeniyle metafi-
zer yerlesimli osteomyelitin eklem igine ulagmasi seklin-
dedir. Kalga, diz, ayak bilegi ve omuz bu eklemlerdendir
(Resim 4). En sik goriilen etken S.Aureus’tur. Bakterinin
eklem icine yerlesmesinden sonra olugan inflamasyonda
ortaya salinan makrofajlar, sitokinler ve lizozomal enzim-
ler kikirdak matrikste proteoglikan yikimina neden
olurlar. Bu yikim ilk 2-5 giin icinde gelisir. Bu nedenle
septik artritin erken taninmasi ve tedavisinin yapilmasi
¢ok onemlidir. Septk artrit ilk bagvuruda kalcanin gegici
sinoviti, Perthes hastalig1 ve diger artrit yapan hastalik-
larla karigabilir. Septik artritin klinik tablosunda ates,
halsizlik daha 6n plandadir. Atesin 38.5 dereceden yiiksek
olmasi, ESH'nin 40 mm/saat {izerinde olmasi, BK’nin
12000/mm?ten yiiksek olmas septik artriti diisiindiirme-
lidir. Eklem hasarini 6nleyebilmek ve taniy1 koyabilmek
i¢in stiphelenilen her durumda eklem aspirasyonu yapil-
malidir. Eklemden alinan 6rnek gozle bulaniklik ve akis-
kanlik agisindan gozlendikten sonra direk mikroskopi,

gram boyamasi yapilir, kiiltire gonderilir ve protein,
glukoz degerleri serum degerleri ile kargilagtirilir. Septik
artritte tedavinin baglama siiresi gelisecek komplikasyon-
larda belirleyici oldugundan en erken zamanda antibiyo-
tik tedavisine ve cerrahi yikamaya baslanir. Antibiyotik
se¢imi, stiresi ve oral tedaviye gecis osteomyelitten farkl
degildir. Cerrahi tedavi en erken siirede, acil serviste
¢ocuk ilk bagvurdugu zaman eklem aspirasyonu ile bas-
lanir. Klinik siiphe durumunda yapilan aspirasyon eklem-
deki pi ve mikroorganizma konsantrasyonunun
azalmasini saglar. Tan1 konduktan sonra cerrahi olarak
tekrarlayan aspirasyonlar, aspirasyon ve lavaj (yikama),
artoskopik yikama, gerektiginde artrotomi yapilarak agik
yikama seceneklerinden biri veya birka¢i uygulanir. Sik-
likla birden fazla yikama islemi gerekir. Bir ¢aligmada,
ortalama aspirasyon sayist 3.6 olarak bulunmustur. Aspi-
rasyon igleminde eklem boslugunda birikimi 6nlemek
i¢in dren yerlestirilir. Septik artritte erken tan1 ve antibi-
yotigin yani sira cerrahi tedavinin 6nemi bitytiktiir. Erken
tedavi baglanan hastalarda komplikasyonlar daha az
gorilir. En sik goriilen komplikasyonlar sepsis, eklem
hasari, patolojik dislokasyon, epifiz hasar1 ve buna bagh
bityiime bozukluklar: ve eklem sertligidir.

Tiiberkiiloz Artrit ve Spondilit

M.tuberculosis eklem ve 6zellikle omurgay1 tutan granu-
lomatoz enfeksiyonlara yola agar. M.tuberculosis enfeksi-
yonlar1 osteomyelit ve septik artritin sik goriilen etkeni
S.Aureusa bagli enfeksiyonlardan farkliik gosterir.
Tiiberkiiloz osteomyelitinde kemik yikimi fazladir, yeni
kemik olusumu azdir. Tiberkilloz artritte eklem igi
stvinin artmasi, granulasyon dokusu, kazeifiye nekrotik

Resim 7a ¢ L4-L.5 omurgalarda tiiberkiiloza bagh grafide korpus-
ta yikim alanlari.
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