[

\F\-lf
Q{P paediatric
] . . rheumatology
L] o european
X L society

https://www.printo.it/pediatric-rheumatology/TR/intro

Skleroderma
2016'un tlrevi

1. SKLERODERMA NEDIR?

1.1 Nedir?

Skleroderma, Yunanca kokenli olup “sert deri" anlamina gelir. Deri
parlaklasir ve sertlesir. Iki tir skleroderma vardir: lokalize skleroderma
ve sistemik skleroz.

Lokalize sklerodermada hastalik deri ve deri altindaki dokularla sinirlidir.
GOzleri tutarak Uveite neden olabildigi gibi eklemleri tutarak artrite yol
acabilir. Yamalar halinde (morfea) veya gergin bir hat halinde (lineer
skleroderma) meydana gelebilir.

Sistemik sklerozda surec¢ yayillmis olup sadece deride degil ic organlarda
da tutulum vardir.

1.2 Ne kadar yaygindir?

Skleroderma nadir gérulen bir hastaliktir. Hesaplara gére sikhgi 100.000
kiside 3 yeni vakayi hic gegmemektedir. Lokalize skleroderma,
cocuklarda en yaygin goérulen tiptir ve agirlikh olarak kizlar etkiler.
Sklerodermali cocuklarin yalnizca %10 veya daha azi sistemik
sklerozdan muzdariptir.

1.3 Hastaligin nedenleri nelerdir?

Skleroderma iltihabi bir hastaliktir, fakat bu iltihabin sebebi henlz
bulunamamistir. Muhtemelen otoimmun bir hastaliktir, yani, cocugun
bagisiklik sistemi kendi kendisine tepki gostermektedir. S6z konusu
iltihap sislik, iIsinma ve ardindan fibroz (skar, nedbe) dokunun asiri
uretimine neden olur.
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1.4 Kahtsal midir?

Hayir, hastaligin genetik (ailesel) olduguna dair az sayida bildirim
bulunmakla birlikte sklerodermada genetik bir bag gdsteren hic bir kanit
yoktur.

1.5 Onlenebilir mi?

Bu hastaligin bilinen bir 6nlemi yoktur. Bu da, bir anne baba ya da bir
hasta olarak hastaligin baslamasini engellemek icin yapabileceginiz bir
sey yoktur, anlamina gelmektedir.

1.6 Bulasici midir?

Hayir. Belki bazi enfeksiyonlar hastaligin baslamasini tetikleyebilir, fakat
hastaligin kendisi bulasici degildir ve etkilenen cocuklarin diger
cocuklardan ayri tutulmasi gerekmez.

2. FARKLI SKLERODERMA TiPLERI
2.1 Lokalize skleroderma

2.1.1 Lokalize skleroderma nasil teshis edilir?

Sert deri gorunumu lokalize sklerodermayi dustndurur. Erken evrelerde,
etrafi kirmizi ya da morumsu veya renk pigmenti bulunmayan yama
seklinde gorulur. Bu goruntd, derideki iltihabl yansitir. Daha sonraki
evrelerde; beyaz irkta deri, kahverengi ardindan da beyaz renk alir.
Beyaz irktan olmayan kisilerde, beyaza donmeden once erken evrelerde
curuk gibi gorunebilir. Tanisi tipik deri gorunumlerine dayanarak
koyulur.

Lineer (cizgisel) skleroderma, kol, bacak veya gdévdede uzunlamasina
bir serit seklinde ortaya cikar. Surec icinde, kas ve kemik de dahil olmak
uzere deri altindaki dokular etkilenebilir. Lineer skleroderma bazen yuzu
ve sacli deriyi de tutabilir. YUzun ve saclh derinin tutuldugu hastalarda
Uveit riski daha yuksektir. Kan testlerinin sonuclari genelde normaldir.
Lokalize sklerodermada belirgin i¢c organ tutulumu meydana gelmez.
Taniya yardimci olmasi icin cogunlukla deri biyopsisi yapilir.
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2.1.2 Lokalize sklerodermanin tedavisi nedir?

Tedavi, iltihabi mUimkidn oldugunca cabuk durdurmayi amaclar. Mevcut
tedaviler, fibroz doku bir kez olustuktan sonra Uzerinde cok az etkiye
sahiptir. Fibroz doku, enflamasyonun en son asamasidir. Tedavinin
amaci iltihaplanmayi kontrol altina almak ve boylece fibroz doku
olusumunu asgari diizeyde tutmaktir. iltihap giderildikten sonra viicut,
fibroz dokunun birazini geri emebilir ve deri yeniden yumusayabilir.
llac tedavisi, hicbir tedavinin verilmemesinden kortikosteroidler,
methotrexate veya diger bagisiklik dizenleyici ilaclarin kullaniimasina
kadar degisiklik gdsterir. Uzu vadede bu ilaclarin faydali etkilerini
(etkinligini) ve guvenliligi kanitlayan calismalar bulunmaktadir. Tedavi,
bir cocuk romatologu ve/veya cocuk dermatologu tarafindan takip
edilmelidir.

Pek cok hastada, enflamatuar stre¢ kendiliginden iyilesir ancak bu,
birkac yil strebilir. Bazi bireylerde ise enflamatuar surec¢ uzun vyillar
strebilir ve digerlerinde de inaktif hale geldikten sonra tekrarlayabilir.
Tutulumun daha ciddi oldugu hastalarda, daha agresif tedavi gerekli
olabilir.

Bilhassa lineer skleroderma halinde, fizyoterapi onemlidir. Gergin deri
bir eklemin Uzerindeyse esnetmelerle eklemi hareketli tutmak ve uygun
olan yerlerde derin bag dokusu masaji uygulamak énem arz eder.
Bacaklardan biri etkilenmisse, bacak boyu esitsizligi ortaya cikabilir. Bu
da topallamaya ve sirt, kalca ve dizlere fazladan yuk binmesine neden
olabilir. Kisa olan bacagin oldugu ayakkabinin icine bir eklenti koyularak
giyilmesi, bacaklarin islevsel boylarini esitleyerek yururken, ayakta
dururken veya kosarken baski olusmasini engeller. Tutulan bolgelere
nemlendirici kremlerle masaj yapilmasi, cildin sertlesmesini
yavaslatmaya yardimci olur.

Derinin (kozmetik ve boyalarla) kamufle edilmesi, 0zellikle ylUzdeki
istenmeyen gdérindmlerde (cilt pigmenti degisiklikleri) yarar
saglayabilir.

2.1.3 Lokalize sklerodermanin uzun donemde gelisimi nasildir?
Lokalize sklerodermanin ilerleyisi cogunlukla birkac yilla sinirlidir.
Derinin sertlesmesi genelde hastaligin baslamasindan birkac yil sonra
durur ancak uzun yillar aktif olabilir. Etrafi sarili olan morfea, cogu kez
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sadece kozmetik cilt kusurlar (pigment degisiklikleri) birakir ve hatta bir
sure sonra sert deri yumusayip normal gérunum alabilir. Bazi yamalar
ise, renk degisiklileri yizunden enflamatuar surec bittiginde daha
belirgin olabilir.

Lineer skleroderma, etkilenen cocuklarda kas kaybi ve kemik
buyumesindeki azalmanin sonucu olarak vicudun etkilenen ve
etkilenmeyen kisimlarinda esit olmayan buyumeden kaynaklanan
sorunlar birakabilir. Bir eklemin Uzerinde bulunan lineer lezyon, artrite
yol acabilir ve eger kontrol altina alinmazsa, kontraktirlere (eklemin
devamli anormal sekilde olmasi) yol acabilir.

2.2 Sistemik skleroz

2.2.1 Sistemik skleroz nasil teshis edilir? Baslica belirtileri
nelerdir?

Skleroderma tanisi temel olarak klinik bir tanidir, yani; hastadaki
belirtiler ve fizik muayene en onemli tetkiklerdir. Sklerodermay: teshis
edecek tek bir laboratuvar testi yoktur. Laboratuvar testleri; benzer
diger hastaliklari elemek, sklerodermanin ne denli aktif oldugunu
degerlendirmek ve deriden baska organlarin tutulup tutulmadigina
karar vermek amaciyla kullanilir. Erken belirtileri; sicaktan soguga
sicaklik degisikliklerinde el ve ayak parmaklarinda renk degisiklikleri
(Raynaud fenomeni) ve parmak uclarinda ulserlerdir. El ve ayak parmak
uclarindaki deri, genellikle sertlesir ve parlaklasir. Aynisi burun
uzerindeki deride de olabilir. Ardindan sert deri yayilir ve ciddi
vakalarda en sonunda butun vucudu etkileyebilir. Hastanin erken
evrelerinde parmaklarda sislikler ve eklem agrilari ortaya cikabilir.
Hastaligin seyri boyunca hastalarda, kiicik damarlarda gézle gorultr
genislemeler (telanjiektaziler), deri ve subkltan doku kaybi (atrofi) ve
deri altinda kalsiyum birikmeleri (kalsifikasyonlar) gibi daha fazla deri
degisiklikleri gelisebilir. ic organlar tutulabilir ve uzun dénemdeki
hastalik gidisi, ic organ tutulumunun tip ve siddetine bagldir. Tim ic
organlarin (akcigerler, sindirim kanali, kalp vb.) hastalik tutulumu
bakimindan degerlendirilmesi ve her bir organin islevi icin ilgili testlerin
yapilmasi onemlidir.

Cocuklarin buyuk bir kisminda, cogunlukla da hastaligin cok erken
evresinde yemek borusu tutulur. Bu tutulum, mide asidinin yemek
borusuna girmesi sebebiyle yanma hissine ve bazi besin turlerini
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yutarken zorlanmaya yol acar. Daha sonra butun sindirim kanali
etkilenerek karinda sislik ve hazimsizlik gorualebilir. Akciger tutulumu
siktir ve bu tutulum, uzun donemli prognozu belirleyen baslica
faktordur. Kalp ve bobrekler gibi baska organlarin tutulumu da,
prognozda ¢ok onemlidir. Sklerodermaya mahsus herhangi bir kan testi
yoktur. Sistemik skleroderma hastalarina bakan hekim, duzenli
araliklarla organ sistemi islevini degerlendirip sklerodermanin baska
organlara sicrayip sicramadigina veya tutulumun daha iyiye mi yoksa
kdtlye mi gittigine karar verir.

2.2.2 Cocuklarda sistemik sklerozun tedavisi nedir?

En uygun tedavinin secimi, skleroderma konusunda deneyimli bir
pediyatrik romatolog tarafindan kalp ve bobrekler gibi bazi sistemlerle
ilgilenen diger uzmanlarla birlikte yapilir. Kortikosteroidlerin yani sira
methotrexate (metotreksat) veya mycophenolate (mikofenolat)
kullanilir. Akciger ya da bobrek tutulumu olmasi halinde,
cyclophosphamide (siklofosfamid) kullanilabilir. Raynaud fenomeninde
deride catlaklari ve Ulserlesmeyi dnlemek amaciyla daima sicak tutarak
iyi bir dolasim bakimi yapilmasi elzemdir ve bazen kan damarlarini
genisletecek ilaclar gerekli olabilir. Sistemik sklerozu olan tim
bireylerde etkin oldugu net olarak goésterilmis hicbir tedavi yoktur. Her
bir birey icin en etkili tedavi programi; sz konusu hasta icin ise yarayip
yaramayacagini gérmek amaciyla sistemik sklerozu olan baska
bireylerde etkili olmus ilaclarin kullaniimasiyla belirlenmek zorundadir,
Diger tedaviler halen arastiriimaktadir ve gelecekte daha etkili
tedavilerin bulunma umudu gucludur. Cok nadir vakalarda otolog
(kisinin kendisinden) kemik iligi nakli distnulebilir.

Fizyoterapi ve sert deriye bakim yapilmasi, eklemlerin ve gogus
duvarinin hareketliliginin saglanmasi amaciyla hastalik stiresince
gereklidir.

2.2.3 Sistemik sklerodermanin uzun donemde gelisimi

nasildir?

Sistemik sklerozun hayati tehdit olusturma potansiyeli vardir. Hastadan
hastaya degisiklik gdsteren ic organ tutulumunun (kardiyak, bobrek ve

solunum sistemleri) derecesi, hastaligin uzun dénemdeki ilerleyisinin en
onemli belirleyicisidir. Hastalik bazi hastalarda uzun donemler boyunca
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stabil kalabilir.

3. GUNLUK HAYAT

3.1 Hastalik ne kadar surer?

Lokalize sklerodermanin ilerleyisi cogunlukla birkac yilla sinirhidir.
Derinin sertlesmesi genelde hastaligin baslamasindan birkac yil sonra
durur. Bazen bu 5 - 6 yil surebilir ve iltihabi surec¢ sona erdikten sonra
bazi yamalar renk degisikliklerine bagli olarak daha belirgin hale bile
gelebilir ya da etkilenen ve etkilenmeyen vucut bolumlerinde esit
olmayan buyumeden dolayi hastalik daha kotu gorunum alabilir.
Sistemik skleroz ise yillarca surebilen uzun donemli bir hastaliktir.
Ancak erken ve uygun tedavi, hastalik surecini kisaltabilir.

3.2 Tamamen iyilesmek mumkin mudur?

Lokalize sklerodermali cocuklar cogunlukla iyilesir. Bir noktadan sonra
sert deri bile yumusayabilir ve sadece asiri pigmentli alanlar kalabilir.
Sistemik sklerozun tamamen iyilesmesi daha az olasi olmakla birlikte
kaliteli bir hayat surdurmeye imkan taniyan ciddi ilerlemeler
kaydetmek, en azindan hastaligi kontrol altinda tutmak mumkundur.

3.3 Standart olmayan/tamamlayici tedaviler hakkinda ne
soylenebilir?

Cok sayida butunleyici ve alternatif tedavi bulunmaktadir ve bu durum,
hastalar ve aileleri icin kafa karistirici olabilir. Bu tedavileri denemenin
tehlike ve faydalari dikkatle disuntlmelidir, zira kanitlanmis faydalari
cok azdir ve gerek zaman gerekse cocuga getirdigi yuk ve maddi kulfet
bakimindan maliyetli olabilir. Eger butUnleyici ve alternatif tedavileri
arastirmak istiyorsaniz lutfen bu secenekleri cocuk romatolojisi uzmani
ile gorusun. Bazi tedaviler standart ilac tedavileri ile etkilesime girebilir.
Doktorlarin bayuk kismi, tibbi tavsiyelere uydugunuz stirece muhalif
olmayacaktir. Receteli ilaclarinizi almayi1 birakmamaniz cok onemlidir.
Hastaligi kontrol altina almak icin ilaclarin gerekli oldugu hallerde,
hastalik halen aktif iken bunlari almayi birakmak cok tehlikeli olabilir.
LGtfen ilac tedavisiyle ilgili meseleleri, cocugunuzun hekimiyle gérusun.
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3.4 Hastalik, cocugun ve ailenin gunluk hayatini ne sekilde
etkileyebilir ve hangi tur duzenli kontroller gereklidir?

Her kronik hastalik gibi, skleroderma da cocugun ve ailenin gunluk
hayatini etkiler. Eger hastalik, 6nemli bir organ tutulumu olmaksizin
hafif derecede ise cocuk ve ailesi genel olarak normal bir hayat
surduardr. Ancak sklerodermali cocuklarin sik sik yorgun
hissedebilecegini veya yorgunluga daha az direncli olabilecegini ve
dolasimlarinin zayif olmasi nedeniyle sik sik bulunduklari pozisyonu
degistirme ihtiyaci duyabileceklerini unutmamak 6nemlidir. Hastaligin
ilerlemesini ve tedavide degisiklikler yapilmasi ihtiyacini
degerlendirmek Uzere periyodik kontroller gereklidir. Sistemik sklerozun
seyri boyunca farkli zamanlarda énemli ic organ (akcigerler, sindirim
kanali, bobrekler, kalp) tutulumlari olabileceginden 6tuiru olasi
bozuklugun erken tespiti icin organ islevinin dtzenli olarak
degerlendirilmesi gerekir.

Bazi ilaclar kullanildiginda olasi yan etkileri, periyodik kontrollerle takip
edilmelidir.

3.5 Okul hayati nasil etkilenir?

Kronik hastaliklari olan cocuklarda egitime devam etmek esastir. Okula
devamda sorunlara yol acabilecek birkac etmen vardir ve bu sebeple,
cocugun olasi ihtiyaclarini 6gretmenlere aciklamak 6nemlidir. Hasta
mumkun oldugunca beden derslerine katilmahdir; bu durumda, asagida
sporla ilgili olarak belirtilenler ile ayni hususlar dikkate alinmalidir.
Hastalik iyice kontrol altina alindiktan sonra, ki hali hazirda mevcut
ilaclarin kullaniimasiyla genel durum budur, cocugun saghkl
akranlarinin katildigi faaliyetlerin timune katilmakta bir sorunu
olmamaktadir. Yetiskinler icin is neyse cocuklar icin de okul odur;
cocuklarin bagimsiz ve Uretken bireyler olmayi 6grendigi yerdir.
Cocugun yalniz akademik basari elde etmesi icin degil ayni zamanda
yasitlari ve yetiskinler tarafindan kabul ve takdir gormesi amaciyla
normal bir sekilde okul faaliyetlerine katilmasi icin aileler ve
ogretmenler ellerinden geleni yapmalidir.

3.6 Spor yapmasini etkiler mi?
Spor yapmak her cocugun gunluk hayatinin vazgecilmez bir parcasidir.
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Tedavinin amaclarindan biri de cocuklarin mimkun oldugunca normal
bir yasam surmelerine ve kendilerini yasitlarindan farkli gdormemelerine
olanak tanimaktir. Bu nedenle, genel tavsiye, agri veya rahatsizliktan
kaynaklanan sinirlamalar olursa duracaklarindan emin olmak kaydiyla
hastalarin istedikleri spor faaliyetlerine katilmasina izin vermektir. Bu
tercih, cocuga, hastaligin getirdigi sinirlamalarla kendi kendine basa
cikabilmesini ve kendini idare edebilmesini psikolojik olarak tesvik etme
egiliminde olan genel yaklasimin bir parcasidir.

3.7 Beslenme nasil olmahlidir?

Beslenmenin hastaligi etkiledigine iliskin bir kanit yoktur. Genel
anlamda, cocugun yasina uygun, dengeli ve normal bir beslenme
surdlirmesi gerekir. Buyume cagindaki bir cocuk icin yeterli protein,
kalsiyum ve vitaminleri iceren saglikli ve dengeli bir beslenme tavsiye
edilir. Kortikosteroidler istahi actigi icin bu ilaclar kullanan hastalar asiri
yemekten kacinmalidir.

3.8 iklim hastaligin seyrini etkiler mi?
Iklimin hastahgin ortaya cikis sekillerini etkileyebilecegine dair bir kanit
yoktur.

3.9 Cocuk asilanabilir mi?

Herhangi bir tirde asi yaptirmadan once sklerodermali hastalar
hekimlerine danismalidir. Hekim, vaka bazinda degerlendirerek cocugun
hangi asilarl yaptirabilecegine karar verecektir. Genel olarak asilar,
hastalik aktivitesini artiriyor ve skleroderma hastalarinda ciddi
istenmeyen olaylara yol aciyor gibi gorunmemektedir.

3.10 Cinsel yasam, gebelik ve dogum kontrolu hakkinda neler
soylenebilir?

Hastalik sebebiyle cinsel aktivite veya gebelikte bir kisitlama
bulunmamaktadir. Yine de bu ilaclar alan hastalar, bunlarin fetus
uzerindeki olasi etkileri hakkinda daima cok dikkatli olmalidir. Hastalara
dogum kontroll ve gebelik hakkinda hekimlerine danismalari tavsiye
edilir.
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