e B IRS

SISTEMIK LUPUS ERITAMATOZUS

Nedir?

Sistemik lupus eritamatozus (SLE) deri, eklemler, kan ve bobrekler gibi viicudun farkl
organlarini tutabilen kronik, otoimmiin bir hastaliktir. Kronik tanim1 SLE’nin uzun siire
devam eden bir hastalik oldugunu ifade eder. Otoimmiin tanimi ise, viicudun bakteri ve
virtisler yerine kendi dokusuna saldirmasi anlamina gelir.

Bu hastaliga sistemik lupus eritamatozus isminin verilmesi 20. yiizyilin baslarina
dayanmaktadir. Sistemik, viicudun birgok organinin tutuldugunu, latince kurt
kelimesinden koken alan Lupus, karakteristik kelebek dokiintiiniin kurdun yiiziindeki
beyaz isaretlere benzerligini, Yunanca kirmizi anlamina gelen Eritamatozus ise deri
dokiintiistiniin kizilligin1 tanimlamak i¢in kullanilir.

Sikhigr nedir?
SLE yilda bir milyonda 5 ¢ocugu etkileyen seyrek bir hastaliktir. Ergenlik dncesi seyrek
goriilen SLE’nin 5 yasindan 6nce ortaya ¢ikmasi ise olduk¢a nadirdir.

Hastalik en ¢ok dogurgan ¢agdaki kadinlar1 (15-45) etkiler. Bu yas grubunda kadin erkek
orant dokuza birdir. Ergenlik oncesi ¢ocuklarda hastaliga yakalanan erkek ¢ocuklarin
orant erigkinlere oranla daha yiiksektir. SLE yaygin olarak rastlanan bir hastaliktir.
Hastalik Afrika kokenli Amerikalilarda, Ispanyol, Asya ve kizilderili irkindan gelen
¢ocuklarda daha yaygindir.

Hastahigin nedenleri nelerdir?

SLE’nin esas nedeni bilinmemektedir. SLE hakkinda bilinen, otoimmiin bir hastalik
oldugudur. Bu hastalikta sorun bagisiklik sisteminin (immiin sistem) viicuda yabanci olan
ile kendi doku ve hiicreleri arasindaki farki ayirt etme yetenegindeki bozukluktur.
Bagisiklik sistemi yanlislikla kisinin normal hiicrelerini yabanci olarak algilayan
otoantikorlar yapar ve sonra onlari yok eder. Bunun sonucunda bazi organlarda
(eklemler, deri, bobrek vs.) iltihaba neden olan otoimmiin bir reaksiyon ortaya ¢ikar.
[Itihaplanan viicut kisimlari, érnegin eklemler sicak, sis ve bazen hassas hale gelir.
SLE’de olabilecegi gibi, iltihap uzun siirerse dokular hasar goriir ve islevleri bozulur. Bu
nedenledir ki, SLE’de tedavinin temel amac iltihab1 baskilamaktir.

Degisik cevresel faktorlerle birlikte ¢ok sayida kalitimsal risk faktoriiniin anormal
bagisikliktan sorumlu oldugu diistiniilmektedir. Uygun genetik yatkinligi olan bir
¢ocukta, ergenlikteki hormonal diizensizliklerin veya giines ve bazi ilaglar gibi
cevresel faktorlerin SLE’yi tetikleyebildigi bilinmektedir.

SLE kalitsal mdir?
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SLE anne-babadan dogrudan c¢ocuklara gegcmedigi i¢in tam bir kalitsal hastalik degildir.
Bununla birlikte, cocuklara ebeveynlerinden heniiz bilinmeyen bazi genetik faktorler
gegebilir. Annesi SLE olan bir ¢ocukta mutlaka SLE gelismez ancak diger ¢ocuklara
oranla otoimmiin hastaliklara daha yatkin olabilirler. SLE ‘li ¢ocuklarin akrabalarinda
SLE ya da bagka bir otoimmiin hastalik olmasi sasirtict degildir ancak ayni ailede iki
cocugun birden SLE olmas1 ¢ok seyrektir.

Neden benim ¢ocugum hastaland1? Onlenebilir mi?

SLE ‘nin sebebi bilinmemektedir ama genetik yatkinlik ve baz1 ¢cevresel faktorlere maruz
kalmanin birlikte hastalig1 tetiklemesi olasidir. Genetik ve ¢evresel faktorlerin her birinin
SLE’yi tetiklemedeki rolii aydinlatilmay1 beklemektedir.

SLE onlenemeyebilir ancak etkilenmis cocugun, hastaligi baslatabilen veya hastaligin
alevlenmesine (Or: giinese maruz kalma, bazi viral enfeksiyonlar, stres, hormonlar ve
ilaglar) yol agan bazi durumlardan kaginmasi saglanabilir.

Bulasic1 midir?
SLE bulasici degildir, kisiden kisiye enfeksiyon gibi gecmez.

Baslica belirtileri nelerdir?

Hastalik siklikla haftalar, aylar ve hatta yillar i¢inde yavas yavas ortaya ¢ikabilir. SLE’1i
cocuklarda yorgunluk ve kirginlik gibi genel yakinmalar en sik baslangi¢ sikayetleridir.
Hastalarin ¢ogunda aralikli veya siirekli ates, kilo kayb1 ve istah kaybi vardir.

Zamanla, bircok cocukta bir veya birka¢ organin tutulumunun yol agtigr 6zgiin
yakinmalar gelisebilir. Deri ve mukozal tutulum ¢ok yaygindir. Bunlarin arasinda degisik
deri dokiintiileri, 1518a duyarlilik (giines 151¢1min dokiintiiyii tetiklemesi) ile burun ve agiz
icinde (mukoza) iilserler bulunabilir. Burun etrafinda ve yanaktaki tipik “kelebek”
dokiintii, etkilenmis ¢ocuklarin {igte biri ile yarisinda goriiliir. Bazen sag¢ dokiilmesi
(alopesi) olur. Bazi ¢ocuklarda ise sogukta parmak uglarinda 6nce kizarma, beyazlasma
sonra morarma seklinde renk degisimi ortaya ¢ikar (Raynaud).

Yakimalar arasinda eklem sisligi ve katiligi, kas agrisi, kansizliga bagl sikayetler, bas
agrisi, epilepsi nobeti ve gogiis agris1 da olabilir. SLE’li ¢ocuklarin ¢ogunda degisik
derecelerde bobrek tutulumu olur ve bu tutulum hastaligin seyrini belirleyen baslica
faktordiir .

Bobrek tutulumunun en yaygin belirtileri yiiksek kan basinci, idrarda kan ve ozellikle
ayak, bacak ve goz kapaklarinda sigliktir.

Hastalik her cocukta aym midir?

SLE yakinmalar1 olgular arasinda ¢ok degiskenlik gosterebilir, bu yiizden ¢ocuklarin her
birinin klinigi ve yakinma listesi farklidir. Yukarida agiklanan belirtilerin hepsi hastaligin
ya baglangicinda ya da hastalik seyrinin herhangi bir doneminde olabilir.

Cocuklardaki hastalik yetiskinlerdekinden farkhh midir?

Genellikle, ¢ocuklardaki ve yetiskinlerdeki SLE klinigi birbirine benzer, ancak
cocuklarda biraz daha agir seyredebilir.

2 12/2003



Nasil tam1 konur?

SLE tanisi, diger hastaliklar dislandiktan sonra belirtiler (agr1 gibi), bulgular (ates gibi) ve
test sonuglarinin birlestirilmesiyle konur. SLE’i diger hastaliklardan ayirt etmeyi
kolaylastirmak i¢in Amerikan Romatizma Dernegi tarafindan hazirlanan 11 maddeden
olusan tani kriterlerinden yararlanilir. Bu kriterler, SLE hastalarinda gozlenen bazi
yaygin belirti ve bulgular1 yansitir. Kesin tani i¢in, hastaligin basindan itibaren hastada bu
11 kriterden en az 4’iinlin bulunmasi gereklidir. Fakat deneyimli doktorlar, 4 kriterden
daha azi1 bulunsa da, SLE tanis1 koyabilirler.

Kriterler sunlardir:

1) “Kelebek” dokiintii, yanaklarda ve burun kopriisiinde goriilen kirmizi dokiintiidiir.
2) Isiga duyarhilik, giines 1s181ma karst asirt deri reaksiyonudur. Genellikle giinese
maruz kalan deri tutulur fakat giysilerle ortiilen kisim korunmustur.

3) Diskoid lupus, yizde, kafa derisinde, kulaklarda, gogiiste ve kollarda olusan
bozuk para seklindeki pullu ve kabarik dokiintiidiir.

4) Mukozal iilserler, ag1zda ya da burunda ortaya ¢ikan kiigiik yaralardir. Genellikle
agrisizdirlar fakat, burun iilserleri burun kanamasina neden olabilir.

5) Artrit , SLE’li ¢ocuklarin biiylik ¢cogunlugunu etkiler. El, el bilegi, dirsek, diz
veya kol,bacaklardaki diger eklemlerin sismesine ve agrimasina neden olur. Agr1 gezici
olabilir, yani bir eklemden digerine gider ve viicudun iki tarafinda ayni eklemlerde
goriilebilir. SLE artriti genelde kalic1 degisikliklere (deformite) neden olmaz.

6) Plorit , akcigerleri saran zarin (plevranin), perikardit,, ise kalbi saran zarin
iltihabidir. Bu iltihaplanma kalp ve akciger ¢evresinde sivi toplanmasina neden olabilir.
Plorit, nefes alinca artan gogiis agrisina neden olur.

7) Bébrek tutulumu ,SLE’1i ¢ocuklarin ¢ogunda vardir ve ¢ok hafiften ¢ok siddetliye
kadar degisir. Baslangicta genellikle belirsizdir ve yalniz idrar analizi ya da bobrek
fonksiyonunu gosteren kan tetkikleriyle saptanabilir. Belirgin bobrek hasar1 olan
cocuklarda idrarda kan ve ayaklarda ve bacaklarda sisme goriilebilir.

8) Merkezi sinir sistemi tutulumu , bas agrisi, sara nobetleri ve dikkat toplamada
giicliik, duygu durum degisikligi, depresyon ve psikoz (diislinmenin ve davranisin
bozuldugu ciddi akil hastaligidir) gibi norolojik ve psikiyatrik bulgulari igerir.

9) Kan hiicre bozukluklari. Kan hiicrelerinin sayilarinda azalmalar ortaya cikabilir.
Kirmizi kan hiicrelerinin (oksijeni akcigerlerden diger viicut boliimlerine tasirlar)
hastanin kendi savunma hiicreleri tarafindan saldiriya ugrayip sayilarinin azalmasina
hemoliz denir ve bunun sonucunda hemolitik anemi gelisir. Bu yikim bazen yavas ve
hafif olabilir, bazen de ¢ok hizli gelisip acil miidahale gerektirebilir. Beyaz kan
hiicrelerindeki azalmaya I0kopeni denir ve genellikle SLE’de tehlikeli degildir.
Trombosit sayisinda azalmaya trombositopeni denir. Trombosit sayisi azalmis ¢ocuklarda
deride kolay morarma ve sindirim sistemi, bosaltim sistemi, rahim ve beyin gibi bazi
viicut organlarinda kanama goriilebilir.

10)  Immiinolojik bozukluklar , kanda bulunan ve SLE’yi gdsteren otoantikorlarin
varligidir:

a) Anti-DNA antikorlar1 hiicrenin igindeki genetik yapilara karst olugsmus
otoantikorlardir. Esas olarak SLE’de goriiliirler. Anti-DNA diizeyleri hastaligin
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alevlendigi donemlerde yiikselebilir. Bu diizeylerin izlenmesi hekime hastaligin
aktivitesini degerlendirmede yardimci olur.

b) Anti- Sm antikorlari, kaninda ilk bulunduklar1 hastanin adiyla anilirlar
(hastanin ad1 Smith’di). Bu antikorlar siklikla SLE tanisinit dogrulamada yardimct olur.
c) Anti-fosfolipid antikorlarinin bulunmasi (Ek 1)

11) Anti- niikleer antikorlar, hiicre ¢ekirdegine karsi gelismis oto antikorlardir. SLE’li
hastalarin hemen hepsinin kaninda bulunur. Ancak, pozitif ANA testi, SLE disindaki
bagka bazi hastaliklarda ve hatta saglikli ¢ocuklarin da %S5’ inde pozitif olabildigi i¢in, tek
basina SLE’nin kanit1 degildir.

Testlerin 6nemi nedir?

Laboratuar testleri SLE tanisin1 koymada ve herhangi bir i¢ organin tutulup tutulmadigini
anlamada yardimcidir. Diizenli kan ve idrar tetkikleri yapilarak hastaligin gidisi ve siddeti
izlenir. Ayrica kullanilan ilaglarin etkisi ile olusabilecek yan etkiler degerlendirilir.
SLE’de yapilmasi gereken ¢ok sayida laboratuar testi vardir.

1. Genellikle rutin olarak yapilan testlerle hangi organlarin tutuldugu ve hastaligin
aktivitesi degerlendirilir. Sedimantasyon hizi (ESH) ve C-reaktif protein (CRP) iltihaph
durumlarda artar. SLE’de ise ESH artmis iken CRP siklikla normal sinirlarda bulunabilir.
CRP diizeyindeki yiikselme hastaligin alevlenmesinden ¢ok tabloya mikrobik baska bir
infeksiyonun eklendigini diisiindiirlir. Tam kan sayimi ile kirmiz1 ve beyaz kan hiicreleri
ile trombosit sayilarindaki diigmeler saptanabilir. Serum protein elektroforezi artmis
gama globiilin (artmus iltithap) ve azalmis albiimini (bobrek tutulumu) gosterebilir.
Bobrek tutulumu (serumda iire veya kan {ire nitrojeni ve kreatininde artig, elektrolit
konsantrasyonu degisiklikleri), karaciger fonksiyon testi anormallikleri ve kas tutulumu
(artmis kas enzimleri) biyokimyasal yontemlerle gdosterilebilir. SLE’nin tanisinda ve
takibi boyunca bobrek tutulumunu saptamada idrar analizleri ¢ok 6nemlidir. Hastalik
iyilesme dénemine girmis olsa dahi, diizenli araliklarla uygulanmalidir. idrar analizi,
idrarda kirmizi kan hiicreleri ya da asir1 miktarda protein bulunmasi gibi iltihabin ¢esitli
bulgularmi gdsterebilir. Bazen SLE’li ¢ocuklardan 24 saat boyunca idrar toplamalari
istenir. Bu yolla bobrek tutulumunun erken evresi saptanabilir.

2. Immiinolojik testler:

Antiniikleer antikorlar(ANA) (bkz tan1)

Anti- DNA antikorlar (bkz tani)

Anti Sm antikorlar (bkz tani)

Antifosfolipid antikorlar (ek 1)

Kanda kompleman diizeylerini 6lgen testler: Kompleman, bakterileri yok eden ve Itihaph
immiin yanitlar1 diizenleyen bir grup kan proteininin ortak adidir. Belirli kompleman
proteinleri (C3,C4) immiin reaksiyonlarda tiiketilirler ve bu proteinlerin diigiik diizeyleri
basta bobrek hastalii olmak {izere aktif hastalik varligin belirtir.

SLE’nin viicudun degisik bolgeleri iizerindeki etkilerini gdsteren pek c¢ok baska test
bulunmaktadir. Bir ¢cok hastada bobrek biyopsisi (bobrekten kiiclik bir doku parcasinin
cikarilmasi) genellikle uygulanir. Bobrek biyopsisi SLE lezyonlarinin tipi, derecesi ve
yastyla ilgili degerli bilgiler saglar ve dogru tedaviyi segcmede ¢ok yararhidir. Deri
biyopsisi lupusta goriilen ¢esitli deri dokiintiilerinin tanisin1 koymada yararli olabilir.
Diger testler arasinda gogiis rontgeni (kalp ve akcigerler i¢cin), EKG ve EKO (kalp i¢in),
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akciger fonksiyonlari, elektrensefalografi (EEG), manyetik rezonans (MR), (beyin icin)
sayilabilir.

Tedavi/ sifa miimkiin miidiir?

Giiniimiizde SLE i¢in sifa miimkiin degildir fakat SLE’li ¢ocuklarin biiyiik bir ¢ogunlugu
basartyla tedavi edilebilir. Tedavi, komplikasyonlar1 6nlemeyi ve ayni zamanda hastaligin
belirti ve bulgularini iyilestirmeyi amaglar. ilk SLE tanis1 kondugunda, hastalik genellikle
cok aktiftir. Bu asamada hastalig1 kontrol etmek ve organ hasarini 6nlemek i¢in yiiksek
dozda ilag kullanimi gerekebilir. Cogu cocukta, SLE alevlenmeleri tedavi ile kontrol
altina alinir ve hastalik tedavi gerektirmeyecek sekilde iyilesme donemine girebilir ya da
¢ok az tedavi ile devam edebilir.

Tedavi nelerden olusur?

SLE’nin belirtilerinin biiylik ¢ogunlugu iltithaba dayalidir dolayisiyla tedavi iltihabi
azaltmay1 amaglar.

SLE’li ¢cocuklarin tedavisinde neredeyse evrensel olarak kullanilan 4 grup ilag vardir:
Kortizon olmayan iltihap giderici ilagllar (NSAIl'ler), eklemlerdeki iltihap ve agriy:
kontrol etmekte kullanilirlar. Genellikle ¢ok kisa bir siire i¢in regete edilirler ve artrit
diizelince dozu azaltilir. Bu ilag ailesinde aspirin de dahil pek ¢ok degisik ilag vardir.
Bugiinlerde aspirin iltihap azaltict etkisi i¢in nadiren kullanilmaktadir. SLE’de ancak,
artmis antifosfolipid antikorlar1 olan ¢ocuklarda kan pihtilagsmasini 6nlemek igin aspirin
kullanilir.

Hidroksiklorokin gibi sitmaya karsi kullanilan ilaclar, SLE ‘nin bazi deri dokiintiilerinin
tedavisinde ¢ok yararhidir. Bu grup ilacin etki gdsterebilmesi i¢in birkag ay geg¢mesi
gerekebilir. SLE ile sitma arasinda bilinen bir iliski yoktur.

Prednizon ve prednizolon gibi kortizon tlirevleri, iltihab1 azaltmak ve bagisiklik
sisteminin aktivitesini bastirmak i¢in kullanilirlar ve SLE’nin temel tedavisi olustururlar.
Baslangictaki hastalik  kontrolii genellikle, haftalar veya aylar siiren gilinliik
glukokortikoid (kortizon) kullanimi1 olmaksizin saglanamaz ve ¢ogu ¢ocukta bu ilaglari
yillarca kullanmak gerekir. Glukokortikoidlerin baglangic dozu ve uygulama sikligi,
hastaligin siddetine ve etkilenen organ sistemlerine baghdir. Yiiksek doz agizdan ya da
damar i¢i glukokortikosteroidler genellikle agir hemolitik anemi, merkezi sinir sistemi
hastalig1 ve bobrek tutulumunun daha agir tiplerinin tedavisinde kullanilir. Bu tedavinin
ilk giinlerinde hasta, belirgin bir 1yilik hali ve enerjide artis yasayacaktir.

Hastaligin baslangic bulgular1 kontrol altina alindiktan sonra, glukokortikosteroidler
cocugun iyilik halini koruyabilecek miimkiin olan en diisiik diizeye ¢ekilirler. Kortizon
dozu, hastaligin klinik ve laboratuar bulgularinin baski altinda oldugundan emin olunarak
sik1 izlemle kademeli bir sekilde azaltilmalidir. Ergenler glukokortikosteroidleri kesme ya
da azaltma ya da arttirma egiliminde olurlar; belki yan etkilerinden usanmis belki de
kendilerini daha iyi ya da daha koti hissetmis olabilirler. Cocugun ve ailesinin,
glukokortikosteroidlerin nasil etki ettigini ve neden tibbi gozetim altinda olmaksizin ilact
degistirmenin ya da kesmenin tehlikeli oldugunu anlamalar1t Onemlidir. Bazi
glukokortikosteroidler (kortizon) normalde viicudumuzda iiretilen hormonlardir.
Kortizon, tedavi amaciyla disaridan verildiginde, viicudumuz kendi kortizon iiretimini
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durdurur ve bunu iireten adrenal bezleri tembellesir. Eger glukokortikosteroidler bir
donem kullanildiktan sonra aniden kesilirse, viicut bir siire i¢in yeterli kortizon iiretmeye
baslamayabilir. Sonug, hayat1 tehdit edici kortizon eksikligi olabilir (adrenal yetersizligi).
Ek olarak, glukokortikosteroid dozunun ¢ok ¢abuk diisiiriilmesi hastaligin alevlenmesine
neden olabilir.

Azatioprin ve siklofosfamid gibi bagisiklik sistemini baskilayict ajanlar,
glukokortikosteroid ilaglardan farkli bir yolla etki ederler. Iltihab1 baskilarlar ve ayni
zamanda bagisiklik yanitin1 azaltirlar. Bu ilaglar, tek basina kortizon tedavisi ile hastalik
kontrol altina alinamiyorsa, kortizona bagli yan etkiler ortaya ¢iktiysa veya kortizon ile
birlikte kullanmanin daha iyi olabilecegi durumlarda tedaviye eklenirler.

Bagisiklig1 baskilayict ajanlar, glukokortikosteroidlerin yerini alamaz. Siklofosfamid ve
azatioprin agiz yolu ile verilebilir ve genellikle birlikte kullanilmazlar. Damar i¢i bolus
siklofosfamid tedavisi, agir bobrek tutulumu olan g¢ocuklarda ve ayrica ciddi SLE
problemlerinin belli tiplerinde kullanilir. Bu tedavi seklinde, yliksek dozda siklofosfamid
toplar damar yoluyla verilir (hap formunun yaklasik 10-15 kat fazlasi). Bu tedavi hastaya
hastanede, ayaktan ya da kisa siireli yatirilarak uygulanabilir.

Biyolojik ilaglar, otoantikorlarin tiretimini ya da 6zgiil bir molekiiliin etkisini bloke eden
ajanlar icerirler. SLE’deki kullanimlar1 hala deneyseldir; yalniz aragtirma protokollerinde
uygulanirlar.

Otoimmiin hastaliklar ve ozellikle SLE ile ilgili arastirmalar ¢ok yogundur. Gelecege
yonelik amag biitiin bagisiklik sistemini baskilamayan daha iyi hedefli tedaviler icin,
iltihap ve otoimmiiniteye 6zgii mekanizmalarin ortaya ¢ikarilmasidir. Giiniimiizde SLE
ile ilgili devam eden ¢ok sayida klinik ¢aligma vardir. Bunlar, ¢gocukluk ¢agi SLE’sinin
degisik yonlerini daha iyi anlamak ve yeni tedavileri test etmek icin yapilan ¢aligmalari
icerir. Devam eden arastirmalar SLE’li ¢ocuklar icin gelecegi daha parlak yapmaktadir.

Ilac tedavisinin yan etkileri nelerdir?

SLE tedavisinde kullanilan ilaglar ¢ok etkilidir ancak, ¢esitli yan etkilere yol agabilirler
(yan etkilerinin ayrmtili tanimi icin ilag tedavisine bkz). NSAIli'ler mide rahatsizlig:
(yemekten sonra alinmalidirlar), kolay ¢iirime ve nadiren bobrek ya da karaciger
fonksiyonlarinda degisiklik gibi yan etkilere neden olabilirler.

Anti-malaryal (sitma ilaglari) ilaglar goziin retinasinda degisiklere neden olabilirler. Bu
nedenle, hastalarin g6z uzmani (oftalmolog) tarafindan yilda ortalama 2 kez muayene
edilmeleri gerekir.

Glukokortikosteroidler, hem kisa hem uzun dénemde bir ¢ok yan etkiye neden olabilirler.
Yiiksek dozlarda ve uzun siire kullanildiklarinda yan etki riskleri artmigtir.
Glukokortikosteroidlerin baslica yan etkileri :

Dis goriintiste degisiklikler (kilo alma, tombul yanaklar, viicut killarinda asir1 artis, deride
mor ¢izgilenmeler, sivilce ve kolay c¢iiriime): Kilo alinmasi diisiik kalorili diyet ve
egzersiz ile kontrol edilebilir. Ozellikle tiiberkiiloz ve sucicegi gibi enfeksiyonlarin
goriilme riskinde artma goriiliir. Glukokortikosteroid alan bir g¢ocuk sugigegi ile
karsilasirsa en kisa siirede bir doktora goriinmelidir. Sugicegine karsi ¢abuk koruma,
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onceden hazirlanmis antikorlarin verilmesiyle basarilabilir (pasif bagisiklama). Dispepsi
(hazimsizlik) veya yanma gibi mide problemleri: Bu problem anti {ilser tedaviyi
gerektirebilir. Yiiksek kan basinci. Kas giigsiizliigli (cocuklar sandalyeden kalkmakta ya
da merdiven ¢ikmakta giigliik gekebilirler). Ozellikle seker hastalifma genetik yatkmlik
varsa seker metabolizmasinda bozukluk. Depresyon ve diger duygu durum bozukluklarini
iceren degisiklikler. G0z merceginin bulutlanmasi (katarakt) ve glokom gibi goz
problemleri. Kemigin incelmesi (osteoporoz ). Bu yan etki, egzersizle, kalsiyumdan
zengin gidalarla, disaridan kalsiyum ve vitamin D takviyesiyle azaltilabilir. Bu dnleyici
girisimlere, yiiksek doz glukokortikosteroidlere baslandiktan sonra en kisa siirede
baglanilmalidir. Biiylime baskilanmasi.

Bilinmelidir ki, glukokortikosteroid yan etkilerinin ¢ogu geri doniisiimliidiir ve doz
azaltildiginda ya da ilag kesildiginde ortadan kalkar.

Bagisiklik baskilayici ajanlarin ciddi yan etkileri de vardir ve bu ilaglar1 kullanan
cocuklar doktor tarafindan dikkatle izlenmelidir. Bagisiklik baskilayici ilaglarin yan
etkilerinin tanimu i¢in Litfen “ilag tedavisi” ne bakiniz.

Tedavi ne kadar siirmelidir?

Hastalik devam ettigi siirece tedavi siirdiiriilmelidir. SLE’li ¢ocuklarin ¢ogunda, tanidan
sonraki ilk birka¢ yil i¢inde gii¢ olsa da, uzun vadede glukokortikosteroidlerin tamamen
kesilebilecegi konusunda ortak karara varilmistir. Uzun donem ¢ok diisiik doz idame
glukokortikosteroid tedavisi bile hastalifin alevlenme egilimini en aza indirebilir ve
hastaligt kontrol altinda tutabilir. Cogu hasta i¢in uzun siire diisik doz
glukokortikosteroid kullanmak alevlenme riskini goze almaktan daha iyidir.

Alternatif / tamamlayici tedavinin yeri nedir?

SLE i¢in mucize tedaviler s6z konusu degildir. Giinlimiizde hastalara pek ¢ok alternatif
tedavi sunulmaktadir ve kisinin kalitesiz tibbi tavsiyeler ve bunlarin getirileri iizerinde
dikkatle diisiinmesi gerekmektedir. Eger alternatif tedavi gormek istiyorsaniz Once
pediatrik romatologunuza danisin.

Pek cok hekim, tibbi tedavilere uydugunuz siirece zararsiz seylerin denenmesine karsi
olmayacaktir. Cogu alternatif tedavi hastanin viicudunun temizlenmesi igin ilact
birakmasini ister bu nedenle de sakincalidir. SLE’yi kontrol altinda tutmak igin
glukokortikosteroid gibi ilaglarin alinmasi gerekiyorsa, hastalik siirdiigii halde tedaviyi
birakmak ¢ok tehlikeli olacaktir.

Ne gibi kontrol muayeneleri gereklidir?

Sik kontroller 6nemlidir, ¢iinkii SLE’de ortaya ¢ikan durumlarin ¢ogu, erken saptanirsa
Onlenebilir ya da daha kolay tedavi edilebilir.

SLE’li ¢ocuklarin diizenli olarak kan basinci 6l¢iimii, idrar analizi, tam kan sayimi, kan
sekeri analizi, pihtilagma testleri, kompleman ve anti-DNA antikor Ol¢limleri
yapilmalidir. Bagisiklik baskilayici ajanlarla tedavi siiresince, kemik iligi tarafindan
iiretilen kan hiicre diizeylerinin ¢ok fazla diismediginden emin olmak i¢in, diizenli kan
tetkikleri yapilmasi1 zorunludur. ideal olan, SLE’li ¢ocugun izleminden sorumlu tek bir
doktorun, miimkiinse bir g¢ocuk romatologunun, olmasidir.  Gerektiginde, diger
uzmanliklara danisilabilir. Deri hastaliklar1 (pediatrik dermatolog), kan hastaliklari
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(pediatrik hematolog), sosyal hizmet ve beslenme uzmanlari, psikologlar ile diger saglik
sektorii ¢alisanlar1 da SLE’li ¢ocuklarin bakimina katkida bulunur.

Hastalik ne kadar siirer?

SLE, yillarca siiren, alevlenme ve iyilesme donemleriyle giden uzun bir seyir gosterir.
Her bir hastada hastalik seyrinin nasil olacagimi kestirmek, genellikle ¢ok giictiir.
Hastalik, herhangi bir zamanda, kendiliginden ya da bir enfeksiyona veya bagka bir
bilinen olaya ikincil olarak alevlenebilir. Dahas1 kendiliginden iyilesme goriilebilir.
Alevlenme ya da iyilesme donemlerinin ne kadar siirecegini dnceden kestirmenin bir
yolu yoktur.

Hastalhigin uzun donemli sonuc¢lari nelerdir?

Glukokortikosteroidler ve bagisiklik baskilayici ilaglarin erken ve dogru kullanimiyla
SLE’nin seyri sasilacak derecede diizelebilir. Cocuklukta baglayan SLE’si olan hastalarin
cogu oldukea iyidir. Yine de hastalik hayati tehdit edici derecede agir olabilir ve ergenlik
boyunca ve yetiskinlikte de aktif kalabilir.

SLE’nin ¢ocukluktaki seyri, i¢ organ tutulumunun siddetine baghdir. Belirgin bobrek ve
merkezi sinir sistemi tutulumu olan ¢ocuklarda agresif tedavi uygulamak gerekir. Aksine,
hafif dokiintii ve artrit kolayca kontrol edilebilir. Ne var ki, tek bir ¢ocugun gidisini
(prognozunu) tahmin etmek nispeten giictiir.

Tamamen iyilesmek miimkiindiir?

Eger hasathigin tanis1 erken konur ve erken evrede uygun tedavi edilirse, siklikla yatigir
ve sonunda iyilesme donemine girer.

Ne var ki, bahsedildigi lizere, SLE tahmin edilmesi gii¢ bir kronik hastaliktir ve SLE
tanist alan ¢ocuklarin 6nemli bir kismi devamli ilag kullanirlar ve tibbi gdzetim altinda
tutulurlar. Siklikla, hasta eriskin c¢aga ulastigi zaman, SLE bir eriskin romatologu
tarafindan takip edilir.

Hastalik cocugun ve ailenin giinliik hayatim1 nasil etkiler?

SLE’li bir ¢cocuk tedavi edildigi zaman, normal sayilabilecek bir yasam tarzi siirdiirebilir.
Tek istisna olarak, asir1 gilines 1s18ina maruz kalmamalar1 gerekir, ¢iinkii bu SLE’yi
tetikleyebilir ve daha kotii yapabilir. SLE’li ¢cocuk, giin boyu plajda kalamayabilir ya da
giineste, havuz kenarinda oturamayabilir. 10 yasini gecen ¢ocuklar icin, ilaglarini almak
ve kisisel bakimlariyla ilgili tercihler yapmak konusunda giderek daha fazla sorumluluk
almalar1 6nemlidir.

Cocuk ve ailenin, olas1t bir atagi taniyabilmeleri i¢in SLE’nin belirtilerinin farkinda
olmalar1 gerekir. Kronik yorgunluk ve isteksizlik gibi bazi belirtiler, atak sona erdikten
sonra aylarca kalici olabilir, hatta hi¢ gegmeyebilir.

Bu engelleyici faktorlerin de hesaba katilarak, ¢ocugu miimkiin oldugunca yasitlariyla
birlikte aktivitelere katilmasi igin desteklemek gerekir.

Okula gidebilir mi?

SLE’li c¢ocuklar siddetli aktif hastalik donemleri disinda okula gidebilirler ve
gitmelidirler. Eger merkezi sinir sistemi tutulumu yoksa, SLE genellikle ¢ocugun
O0grenme ve diigiinme yetisini etkilemez. Merkezi sinir sistemi tutulumu ile birlikte
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konsantre olma ve hatirlamada gii¢liikler, bas agrilar1 ve duygu-durum degisiklikleri gibi
problemler goriiliir. Bu olgularda, egitim i¢in baska secenekler diistiniilmelidir.

Genel anlamda c¢ocuk, hastalig1 elverdigince, miifredat dis1 yarigsmali aktivitelere
katilmaya 6zendirilmelidir.

Spor yapabilir mi?

Genel aktivitenin kisitlanmas1 genellikle gereksiz ve arzu edilmeyen bir durumdur.
Hastanin  iyilesme donemleri boyunca c¢ocugun diizenli egzersiz yapmasi
desteklenmelidir. Yiiriime, yiizme, bisiklete binme ve diger aerobik aktiviteler onerilir.
Cocuk kendini tiiketircesine egzersiz yapmaktan kaginmalidir. Hastaligin alevlenme
doneminde egzersiz kisitlanmalidir.

Diyet nasil olmahdir?

SLE’yi iyilestirebilen 6zel bir diyet yoktur. SLE’li ¢ocuklar saglikli ve dengeli
beslenmelidir. Eger glukokortikosteroid aliyorlarsa, yiiksek tansiyondan korunmak igin
tuzdan fakir, seker hastaligindan ve kilo alimindan korunmak i¢in sekerden fakir
beslenmelidir. Ek olarak osteoporozun engellenmesine yardimci olmak igin, diyetleri
kalsiyum ve D vitamini ile desteklenmelidir. Bagka higbir vitamin takviyesinin SLE’ye
yardimc1 olabilecegi bilimsel olarak gosterilmemistir.

Iklim hastahgin seyrini etkiler mi?

Iyi bilinmektedir ki, giines 1s1¢ma maruz kalinmasi yeni deri lezyonlarmin gelisimine
neden olabilir ve iistelik SLE aktivitesinde alevlenmelere yol agabilir. Bu problemi
onlemek i¢in, ¢ocuk her disart ¢iktiginda, yiiksek koruyuculugu olan giines kremleri
viicudun agikta kalan biitiin boliimlerine siirtilmelidir. Giines kreminin cilde daha iyi
islemesi ve kurumasi igin, disar1 ¢ikmadan en az 30 dakika 6nce uygulanmasi gerektigi
hatirlanmalidir. Giinesli bir giinde, giines kremi her 3 saatte bir uygulanmalidir. Bazi
giines kremleri suya dayaniklidir fakat banyodan ve yiizmeden sonra tekrar uygulanmasi
onerilir. Bulutlu giinlerde bile, genis kenarli sapka ve uzun kollu giysiler gibi gilinesten
koruyucu kiyafetler giyilmelidir. Ciinkii UV 1sinlar1 bulutlardan kolayca gecebilir. Bazi
SLE’li ¢ocuklar fléresan lamba, halojen lamba ya da bilgisayar monitor kaynakli UV
1sinlara maruz kalinca bile problem yasayabilirler. Monitor kullanirken problem yasayan
cocuklar i¢in UV filtreli ekranlar daha kullanighdir.

Cocuk asilanabilir mi?

SLE’li bir ¢cocukta enfeksiyon riski artmistir ve enfeksiyonlarin asilanmayla onlenmesi
cok onemlidir. Eger miimkiinse ¢ocuk diizenli as1 semasini takip etmelidir. Ne var ki,
bazi istisnalar s6z konusudur:

- siddetli ve aktif hastalig1 olan ¢cocuklar hi¢bir sekilde asilanmamalidir.

- bagisiklik baskilayicr ilag ve glukokortikosteroid alan ¢ocuklar canli viriis agist
kullanmamalidir (6r: kizamik, kabakulak, kizamikgik, oral polio ve sugicegi asisi).
Bagisiklik baskilayici tedavi goren ¢ocugun yasadigi evdeki aile bireylerinden birinin
dahi oral polio ile agilanmasi sakincalidir.

- dalak fonksiyonu azalmis ¢ocuklarda pndmokok asis1 onerilir.

Cinsel yasam, gebelik ve dogum kontrolii nasil olmahdir?
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SLE’li kadmlarin c¢ogu giivenli bir gebelik gecirebilir ve saglikli bir ¢ocuk sahibi
olabilirler. Gebelik i¢in ideal zaman diisiik doz glukokortikosteroid (baska ilaclar bebege
zarar verebilir) disinda hicbir ilag kullanmadan hastaligin iyilesme doéneminde kaldig:
zamandir. SLE’li kadinlar gerek hastaligin aktivitesi gerekse ilaglar yiiziinden gebe
kalmakta giicliik ¢ekerler. SLE ayn1 zamanda, diisiik, erken dogum ve yenidogan lupusu
(Ek 2’ye bkz) gibi bazi dogum sorunlar1 agisindan yiiksek risk tasir. Antifosfolipid
antikorlar1 (Ek 1’e bkz) yiiksek olan kadinlar da problemli dogum agisindan ytiksek riskli
kabul edilirler.

Gebeligin kendisi, belirtileri kotiilestirebilir ya da SLE atagii tetikleyebilir. Bu nedenle,
biitin SLE’li gebe kadmlar, yiiksek riskli gebelikler agisindan deneyimli ve
romatologlarla yakin ¢alisan bir kadin dogum uzmani tarafindan sik1 takip edilmelidir.
SLE hastalar1 i¢in en gilivenli dogum kontrolii bariyer metodu (prezervatif ve diyafram)
ve sperm yokedici ajanlardir. Ostrojen iceren dogum kontrol haplar1 SLE’li bir kadinda
alevlenme riskini arttirabilir.

EK1

Antifosfolipid antikorlar:

Anti fosfolipid antikorlari, viicudun kendi fosfolipidlerine ya da bunlara baglanan
proteinlere kars1 gelistirilmis otoantikorlardir. En iyi bilinen iki anti fosfolipid antikoru ,
antikardiolipin antikor ve lupus antikoagiilanidir. Anti fosfolipid antikorlar1 SLE’li
cocuklarin %50sinde goriilebilir fakat, ayn1 zamanda bazi bagka otoimmiin hastaliklarda,
cesitli enfeksiyonlarda ve hatta bilinen bir hastaligit olmayan bazi c¢ocuklarda da
gortlebilir.

Bu antikorlar kan damarlarinda pihtilasma egilimini arttirir ve deride mor renkli
dalgalanmalara (livedo retikiilaris), epilepsi, migren, bas agrisi, trobosit sayisinda asiri
azalma (trombostopeni), atardamar ve/veya toplardamarlarin trombozu gibi bir dizi
hastalikla iligkilidir. Pthtilasmanin en sik yerlesimi beyindir ve bu durum “inme”ye yol
acabilir. Diger yaygin piht1 yerlesim yerleri, bacak toplardamarlar1 ve bobreklerdir. ‘Anti
fosfolipid sendromu’, anti fosfolipid antikoru pozitifligiyle birlikte yukarida so6zii edilen
bulgularin olusturdugu hastaliga verilen addir. Anti fosfolipid antikorlar1 6zellikle gebe
kadinlarda 6nemlidir ¢linkii plasentanin islevini etkiler. Plasentanin damarlarinda gelisen
kan pihtilar1 erken diisiiklere, fetiisiin yetersiz gelisimine, preeklampsiye (gebelikte
goriilen yliksek tansiyon) ve 6lii dogumlara neden olabilir. Anti fosfolipid antikorlar
tagityan bazi kadinlar ayn1 zamanda gebe kalmakta da giicliik ¢ekebilirler.

Anti fosfolipid antikorlar1 pozitifligi olan ¢ocuklarin ¢ogunda hicbir zaman tromboz
goriilmez. Giiniimiizde bu gibi ¢ocuklar i¢in en iyi koruyucu tedavi ile ilgili aragtirmalar
stirdiiriilmektedir. Su anda Onerilen tedavi, anti fosfolipid antikoru pozitif olup altta yatan
otoimmiin hastalig1 olan ¢ocuklara diisiik doz aspirindir. Aspirin trombositleri etkileyerek
yapiskanliklarini azaltir ve dolayisiyla kanin pithtilasma yetenegine de azaltmis olur. Anti
fosfolipid antikorlar1 olan ergenlerin, sigara ve dogum kontrol hapt gibi risk
faktorlerinden kaginmasi gerekir. Anti fosfolipid sendromu tanist kondugu zaman
(cocuklarda trombozdan sonra) esas tedavi amaci kani inceltmektir. Bu genellikle, bir
antikoagiilan olan varfarin denen ilag ile yapilir. Bu ila¢ her giin alinir ve varfarinin kani
yeterince inceltip inceltmedigini gérmek agisindan diizenli kan tetkikleri gereklidir.
Pihtilagsmay1 engelleyici tedavinin siiresi hastaligin siddetine ve pihtilagmanin siiresine
bliyiik 6lciide baghdir. Anti fosfolipid antikoru pozitif olup, tekrarlayan diisiikleri olan
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kadinlar da tedavi edilebilir fakat, gebelikte fetal anomaliye neden olabilecegi icin bu
durumda varfarin kullanilmaz. Anti fosfolipid antikorlar1 olan gebe kadinlarin tedavisi
aspirin ve heparin ile yapilir. Heparin gebelik boyunca her giin deri altina enjeksiyon ile
verilmelidir. Bu ilaglarin kullanimi ve kadin dogum uzmanlarmin dikkatli takibi ile
kadmlarin yaklasik yiizde 80’1 basarili gebelik gegirir.

EK 2

Yenidogan lupusu

Yenidogan lupusu anneye ait otoantikorlarinin plasenta yoluyla bebege gecmesiyle ortaya
¢ikan yenidoganin nadir bir hastaligidir. Yenidogan lupusu ile iligkili 6zgiil otoantikorlar
anti —Ro ve anti-La olarak isimlendirilirler. Bu otoantikorlar SLE’li hastalarin yaklagik
ticte birinde bulunur fakat bu antikoru olan pek c¢ok anne, yenidogan lupuslu bebek
dogurmaz. Ote yandan, yenidogan lupusu SLE olmayan annelerin bebeklerinde de
gortlebilir.

Yenidogan lupusu SLE’den farklidir. Olgularin ¢ogunda, yenidogan lupusu belirtileri, 3-6
ay icinde kendiliginden araz birakmaksizin kaybolur. En sik yakinma, dogumdan birkag
giin ya da birka¢ hafta sonra oOzellikle de gilinese maruz kalindiginda  goriilen
dokiintiilerdir. Yenidogan lupus dokiintiisti gegicidir ve genellikle iz birakmadan iyilesir.
Ikinci  en sik belirti, nadiren siddetli olan ve haftalar icin tedavisiz iyilesme egilimi
gosteren anormal kan sayimudir.

Cok ender olarak dogumsal kalp blogu diye bilinen 6zel tipte bir kalp atis anomalisi
ortaya cikabilir. Dogumsal kalp blogunda bebegin nabzi anormal yavas atar. Bu
anormallik kalicidir ve siklikla, gebeligin 15-25. haftalarinda fetal kardiak ultrason
yardimiyla tani konabilir. Bazi olgularda, dogmamis bebekte hastaligi tedavi etmek
miimkiindiir. Dogumsal kalp blogu olan ¢ogu c¢ocukta, dogumdan sonra kalp pili
takilmasi gereklidir. Bir annenin dogumsal kalp bloguyla dogmus bir ¢ocugu varsa ayni
problemle baska bir ¢ocugun dogma olasiligit %10-15dir. Yenidogan lupusu olan
cocuklarin biiylime ve gelismesi normaldir. Yasamlariin ileri donemlerinde SLE gelisme
riski ¢ok azdir.
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