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SUMMARY
Scleroderma in Childhood Period

Scleroderma is an autormmune disease that is characterized
by excessive collagen collection in various internal organs
like skin, lung, heart and gastrointestinal system. There are
mwo forms of the disease, that's, the systemic one manifested
by multiorgan failure due to fibrosis of the internal body sys-
tems, and the localized one presented with only the cutaneous,
subcutaneous and muscular tissue involment. In this report,
three children presenting with various clinical manifestations
involving both forms of the disease are evaluated according to
thetr laboratuary parameters and prognostic factors through
last seven years. Cases are reported as this disease is diag-
nosed very rarely in the childhood period. The first case is an
example of localized scleroderma, the second and third ones
are examples of systemic sclerosis.
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Skleroderma, cilt, akciger, kalp, gastrointestinal sistem
gibi i¢ organlarin pek cogunda asir1 kollajen birikimi ile
karakterize, otoimmiin bir hastaliktir. Tutulan organlar-
daki fibrozise bagl gelisen fonksiyon bozukluklari veya
organ yetersizlikleri klinik tabloyu olusturur. Fibrotik
olaymn yayginlig1 ve fibrozis gelisme hizt klinik tablo-
nun seyrini ve progronuzu belirler. Sklorederma (SK),
cilt tutulumu, organ tutulumu ve yayginlik derecesine
gore subtiplere ayrilmistir. Genel anlamda SK, iki ana
grupta incelenir. Visseral tutulum yapmayan, sadece cilt
ve cilt altt dokusunu ve bazen de kaslar1 ilgilendiren ti-
pine lokalize skleroderma (LS) denirken, damar hasari
ve visseral tutulum yapan tipine jeneralize veya siste-
mik sklerozis (SSK) denir. Genellikle LS, sistemik
forma doniismez. Ancak, iki formun bir arada bulun-
dugu olgular da goriilebilmektedir. LS’da morfea, jene-
ralize morfea ve linear skleroderma olarak ii¢ ayr alt

gruba ayrilir. SSK ise, sinirlt diffiiz, overlop ve sklero-
dermasiz sistemik skleroderma olarak alt gruplara
ayrilir.

Bu makalede, klinigimize farkl klinik tablolarla bag vu-
ran, nadir goriilen ti¢ SK olgusu gozden gecirilerek
hastaligm klinik tipleri, laboratuvar ve prognoz 6zellik-
leri tartigilmak istendi.

OLGULAR

Olgu 1: On yasinda kiz hasta, her iki bacagin dis yiiziinde
esmerlesme ve sertlesme sikayetiyle klinigimize bagvurdu.
Hastanin yapilan fizik muayenesinde, sag uylugun 1/2 dis yii-
ziinde sol uylugunda 2/3 dis yiiziinde ve sag iliak anteriorda
ortast parlak, balmumu renginde, gergin altttaki dokuya yapi-
sik, etrafl koyu kahverengi keskin olmayan hale ile ¢evrili lez-
yon tespit edildi. Diger sistem muayeneleri dogal olan hasta-
nin persantilleri normal sinirlardaydi. Laboratuvar tetkikle-
rinde hemogram, akut faz reaktanlari, biyokimya ve tam idrar
tahlili normal iken, ANA (+), RF (-), antisentromer antikorlari
negatif, Scl-70 zayif pozitif ve C3 diizeyinde artig saptandi.
Akciger grafisi, ekokardiyografi, baryumlu 6sofagus ve mide
bagirsak grafisi, mide endoskopisi normal sinirlarda bulundu.
Cilt biyopsisi skleroderma ile uyumlu bulunan ve sistemik tu-
tulumu olmayan hasta LS tanis1 aldi. Diisiik doz steroid
tedavisi baslanarak, hasta uzun siireli takip altina alindi.

Olgu 2: Onii¢ yasinda erkek hasta, klinigimize tim govdesin-
deki cilt renginde koyulagsma ve sertlesme sikayetiyle bag
vurdu. Hastanin fizik muayenesinde, tiim gévdenin 6n ve arka
yiiziinde hiperpigmente, dokunmakla farkedilen sert alanlarin
varligi ve ilave olarak Raynaud fenomeni mevcuttu. Diger sis-
tem muayenelerinde bir 6zellik yoktu. Persantilleri normal
siirlardaydi. Yapilan tetkiklerinde, hemogram, akut faz reak-
tanlari, tam idrar tahlili, biyokimya sonuglari normaldi. RF,
ANA ve Scl-70 negatifti. Yapilan cilt biyopsisinde SK ile
uyumlu bulgular tespit edildi. Sistemlere yonelik tetkiklerinde
gerek endoskopik, gerekse 24 saatlik pH moniterizasyonu ile
gastroozofageal reflii tespit edilerek, gastrointestinal sistem
tutulumu saptand1 ve hastaya SSK tanist konuldu. Hastaya
tedavi olarak 150 mg/kg/giin D-penisilamin basland1 ve has-
taligin olagan seyri ve muhtemel komplikasyonlar1 agisindan
takibe alindi.
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Olgu 3: Oniki yasinda kiz hasta, klinigimize sag bacakta agr1,
sertlesme, sag dizinde hareket kisitlili§1 ve gogsiinde yanma
sikayeti ile bag vurdu. Hastanin fizik muayenesinde, sag uy-
lukta hipopigmentasyon, cilt alti dokularina yapisik sertlesme,
sag dizde hareket kisitlilig1 ve ilave olarak Raynaud fenomeni
disinda bir dzellik saptanmadi. Persantilleri normal siirlarda
olan hastanin laboratuvar tetkiklerinde hemogram, akut faz
reaktanlari, biyokimya, tam idrar tahlili ve EMG’si dogaldi.
RF (-), ANA (+), Scl-70 (-), akciZer fonksiyon sintigrafisi ve
akciger fonksiyon testleri normaldi. Retrosternal agri nede-
niyle yapilan 6zofagus endoskopisinde evre 3 6zofajit tespit
edildi. Sag uyluktan yapilan cilt ve kas biyopsisi, SK ile
uyumlu buludu. Hastaya SSK tanist konularak (6 mg/kg/giin
asir1) deflazakort ve 150/kg/giin D-penisilamin bagland1 ve
hasta fizik tedavi programina alindi.

TARTISMA

SK, multisistem tutulumlu fibrozise bagli multiorgan
disfonksiyonu ile giden SSK tipi ve yalmz cilt, cilt alti
ve bazen de kaslar tutabilen LS olarak iki ayr1 alt gruba
ayrilir. SK nadir bir hastaliktir. Cocukluk caginda skle-
rozise ¢cok daha ender rastlanir. Tiim SK olgularinin %
3’ 16 yas altinda goriiliir. Cocuklarda sistemik form,
lokalize formdan daha azdir. SK’li ¢ocuklarin 1/15°1
SSK’hdir. Erigkinlerde 20/1.000.000 olan oran ¢ocuk-
larda cok daha diisiiktiir (12). Cocuklardaki LS siklig
hakkinda yeterli bilgi olmamakla birlikte, romatolojik
hastalig1 olan cocuklarin % 2 kadart LS’ dir. Bunun %
10’u morfea, % 87’si linear SK, % 3’ii jeneralize mor-
fea formundadir. SK’I1 birinci olgumuz lokalize forma,
ikinci ve liglincii olgumuz sistemik forma ornek tegkil
etmektedir. Kadin/Erkek orani 1.5-4/1°dir. Literatiire
uygun olarak iki olgumuz kiz cocuguydu. Hastaligin pik
yaptig1 ortalama yaslar 6 ve 8 yas olmasina ragmen, bi-
zim olgularimizin bagvuru yaglar1 10-13 arasinda degis-
mekteydi. Ancak, anamnez derinlestirildiginde, olgula-
rin sikayetlerinin baglama yaslarinin 7-8 yaslara kadar
indigi tespit edildi.

SK’nin etyolojisi bilinmemektedir. HLA antijenleri ile
SSK ve alt gruplart arasinda anlamli bir iligki bulunma-
mustir. Nadiren ayni ailede birden fazla olgu goriilebil-
mektedir. Erigkinlerinkine benzer sekilde, immobilizas-
yon, lokal travma, infeksiyon gibi bircok etyolojik ajan
LS nedeni olabilir. Fakat, kesin belirlenen bir neden
yoktur. Olgularimizin higbirinde siipheli etyolojik ajan
ve aile hikayesinde 6zellik tespit edilemedi. Raynaud
fenomeni SSK’I1 hastalarin % 70’inde ilk semptomlar-
dan birini olugturur ve hastalarin % 90’1indan fazlasinda
bulunur (. SSK tanis1 alan iki olgumuzda Raynaud
fenomeni gozlenirken, LS’li olgumuzda ise mevcut

degildi. LS, SSK’dan yapisal vaskiiler lezyon, i¢ organ-
larin hastaliga katilmamasi ve ciltteki lezyonlarin da-
gilim farklihigr ile ayrilir. Ozellikle hastaligin erken do-
nemlerinde ellerde ve yiizde degisiklikler goriiliir. Co-
cuklarda sistemik formun nadir olmasi nedeniyle cocuk-
larin ¢ogunlugunun prognozu, ciltteki lezyonlarin
yayginligina baghdir. Cilt lezyonlari, kas, kemik atrofi-
leri, biiylime defektleri ve degisik derecelerdeki defor-
miteler morbiditeyi etkiler. LS’ nun morfea ve linear
olarak iki tipi mevcuttur. Morfea tipinde cilt degisik
derecelerde hipo-hiperpigmentasyon gosterir (49). Erken
donemlerde en biiyiik problem kasintidir. Zamanla lez-
yon beyazlasir, mumsu bir goriiniim ve atrofi gelisir.
Lezyonlarin genisligi 1 ile 12 cm arasinda degisebilir.
Bazen, lezyon 3-5 yil gibi uzun bir siire biiyiimeden ay-
ni1 kalabilir. Yillar sonra yeni lezyonlar gelisebilir. Jene-
ralize morfeada, govde ve bacaklar genellikle etkilenir.
Lezyonlar yaygin ve sekilsiz olup, kontraktiirler gelise-
bilir. Hastanin hareketi kisitlanmistir. Endiirasyon done-
minde dermis kalinlagirken, epidermis incelir, ciltteki
cizgiler, killar, yag ve ter bezlerinin kayboldugu gozle-
nir. En son ciltte hipo ve hiperpigmente alanlar goz-
lenir. Kaginti, kalsinozis, 6dem, telenjiektazi ve sklero-
daktili olabilir. Sabah tutuklugu, artralji, 6deme eslik
edebilir. Haftalar veya aylar sonra, once el ve parmak-
lardan baglamak iizere ciltte sertlesme ve gerginlik or-
taya cikar. Cilt sertligi el parmaklari, el, yiiz ve boyun
gibi ekstremitelerde olabilecegi gibi govde ve karin gibi
yaygin olarak da gozlenebilir. Cilt gittikce parlak, ger-
gin, kalin ve cilt alt1 dokuya yapisik olarak gozlenir. Bu
yapisikliklara baglh olarak eklem, kas ve tendonlarin
harekeleri kisitlanir. Tutulan bolgeye yakin eklemlerde
fleksiyon kontraktiirleri geligebilir (5-6),

Visseral tutulumlar uzun siire asemptomatik olabilir.
Hastada disfaji, ishal, miyalji, solunum sikintis1 semp-
tomlar1 her kontrolde tekrardan sorgulanmalidir. SSK’l1
hastalarin % 90’1nda, degisik derecelerde gastrointesti-
nal sistem tutulumu mevcuttur. Bu hastalarin % 50’si
asemptomatiktir. En sik 6zofagel tutulum mevcuttur ve
gastrointestinal bulgular en erken goriilen visseral bul-
gulardir (7). Diger tiim gastrointestinal sistem organla-
rinda da tutulum degisik oranlarda goriilebilir. SSK’l1
hastalarm % 70’inde akciger tutulumu goriiliir. Inters-
tisiyel tutuluma bagli pulmoner fibrozis ve pulmoner
hipertansiyona baglh kuru oksiiriik, efor dispnesi ve so-
lunum giicliigii gozlenir ®.

SSK’I1 hastalarin % 50’sinde ilk ii¢ yilda renal bulgular
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gozlenebilir 9. Kardiyak tutuluma bagli perikarditis,
perikardiyal efiizyon, miyokardiyal fibrozis, konjestif
kalp yetersizligi, miyokardit ve aritmiler goriilebilir (10-
1), Bu bulgular kétii prognozun habercisidirler.

SK’nin laboratuvar bulgusu olarak, sedimantasyon hizi
genellikle normaldir. Gastrointestinal sistem kanamasi,
malabsorbsiyon, malniitrisyon, kronik hastalik anemisi
veya hemolitik anemiye bagli anemi bu hastalarda gorii-
lebilirken, bu komplikasyonlarin yoklugunda ¢ogu zaman
anemi yoktur (12), Bu hastalarda, hipergamaglobiilinemi,
% 25 olguda RF pozitifligi, % 90 olguda ANA pozitifligi
saptanir. Hastaligin aktivitesini belirlemede kullanilan
ozel bir test yoktur. SK’da zengin klinik ve laboratuvar
ozellikler oldugundan ve tipik cilt tutulumlarinin mevcu-
diyeti nedeniyle, tan1 koyma diger kollajen hastaliklardan
daha kolaydir. Fakat, cilt tutulumu oncesi tan1 koymak
zor olabilir. Cilt biyopsisi tan1 icin yardimci bir yon-
temken, dokunus ile elde edilen izlenim de tan1 icin yeter-
li olabilmektedir. Tanida ayrica sofagus ve mide, cilt,
kas biyopsisi, mide 0sofagus endoskopisi, ANA, RF, Scl-
70, anti-sentromer antikorlari yardimer olabilir (13),

Tedavi, tutulan organa bagl olarak secilmelidir. Tedavide
D-penisilamin, interferon, kolsisin, kalsitriol gibi antifib-
rotikler, kortikosteroidler, kalsiyum kanal blokerleri,
ACE inhibitorleri, cerrahi tedavi ve fizik tedavi yontem-
leri uygulanmaktadir (14-15),

Uzun siire takip gerektiren bu hastalikta, yeni visseral or-
gan tutulumu acgisindan, sadece sistemik form degil, lo-
kalize formun da takibe alinmasi gerekir. Nadir de olsa,
lokalize form sistemik forma doniisebilmektedir. Cocuk-
luk ¢aginda prognozu, subtipler ve organ tutulumunun
genisligi belirler. Bu hastalikda genellikle limitli ve loka-
lize form iyi seyirlidir. Ayrica kardiyak, renal ve pulmo-
ner hastaligin varlig1 ve otoantikor iligkileri gibi bir ¢cok
faktor, hastaligin gidisini etkileyebilmektedir. LS’da pul-
moner arter hipertansiyonu varligi, kotii bir prognostik
faktordiir. Hastalikta 6ncelikle hizli ya da yavag ilerleyen
bir aktif baslangi¢ faz1 mevcuttur ve bir pik degere ulagir.
Ardindan uzun siireli cildin yumusamasiyla da giden bir
remisyon donemine girer. Cok uzun bir siirenin ardindan
tekrar alevlenmeler gozlenebilir. Bazi hastalarda spontan
iyilesmeler goriilebildigi i¢indir ki, eski progresif sis-
temik skleroz terimi yerine, sistemik skleroz teriminin
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kullanilmas1 uygun bulunmusgtur. Fakat, genel olan goriig
cocukluk cagi SK olgularinda prognozun ve sagkaliminin
iyi oldugu lehindedir. En sik 6liim nedenleri kardiyak
hastalik, renal yetersizlik ve pulmoner arter hipertansiyo-
nudur. Ciltte hizli tutulum olmasi, proksimal u¢larda hizli
ilerleme, tendon kopmalari, Scl-70 varlig1 kotii prognos-
tik bulgulardir.

Cocuklarda SK’nin ¢ok nadir goriilmesi nedeni ile, 6nce-
den mortalite ve prognozu belirlemek giictiir. Cocukluk
caginda cok nadir rastlanan bu hastalik, gelisebilecek ek
organ tutulumlart agisindan, multidisipliner bir yaklagim
ile uzun siireli takip edilmelidir. Cok nadir de olsa bazi
hastalarda spontan iyilesmenin olabilecegi akilda tutul-
malidir.
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