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Pediatrik skleroderma hastaligi (olgu sunumu)

Pediatric scleroderma disease (case report)
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OZET
Jiivenil skleroderma, tipik bulgusu ciltte kalinlagma olan
nadir bir cocukluk ¢agr hastaligidr. Biz cildinde vaygin
kalilagma olan 3 vasinda bir skleroderma olgusunu
sunmaktaviz. Hastamizda cilt kalinligr yiiksek frekansli
wlrasonografi ile slgiilmiistir. Tedavide penisilamin verilen
hastada tedavi siiresince net bir klinik cevap alinamamstir.

SUMMARY

Juvenile scleroderma is a rare disease of childhood. The
main clinical characteristic is the presence of skin sclerosis.
We report a case of scleroderma, in a 3 vear girl who
presented with tight skin over her all body. Skin thickness
was measured with high frequency ultrasound equipment in
our patients. We gave her D-penicillamine but no significant
improvement was achieved in her condition during ihe
therapy.

GIRIS

Skleroderma, sert deri anlamina gelen etyolojisi
bilinmeyen nadir bir otoimmiin hastaliktir (1,2).
Cilt tutulumu hastaligin asil bulgusu olmasina
ragmen morbidite ve mortalitenin asil
belirleyicileri olan i¢ organ ve damar tutulumuna
ait bulgular siklikla olur. Hastaligin en fazla
gortindtigii yas 30-50 yaslaridir. Cocukluk caginda
baslangi¢ cok nadirdir ve hastalarin ¢ok kiiciik
bir grubunu olusturur (3,4). Ozellikle hastalign
10 yas altinda daha seyrek goriilmesi nedeni ile
skleroderma tanisi koyarak tedavi altina aldigimiz
ic yasindaki kiz hastayr sunmaktayiz.

OLGU SUNUMU

Ciltte kalinlagsma ve sertlesmesi ailesi tarafindan
fark edilen 3 yasindaki kiz hasta ayni sikayetlerle
poliklinigimize basvurdu. Fizik muayenésinde
tist kol ve uylukta daha ¢ok olmak iizere tiim
cildinde ileri derecede sertlik vardi. Parmak uclart
sert ama eklem hareketleri aktif idi. Bunun diginda
kan basinci dahil olmak tizere fizik muayene
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bulgulart normal idi. Laboratuar tetkiklerinde tam
kan sayimi, biyokimya degerleri normal smirlarda
bulundu. Sedimantasyonu 10 cm/saat, kan
eozinofil degeri %2, kan renin degeri yatar
pozisyonda 2.48 ng/ml/h, romatoid fakttr negatif,
hiimoral immiinite seviyeleri normal bulundu.
Cift sarmal deoksiniikleaz, Ro/SSa, La/SSb, Smith,
riboniikleoproteinaz, Scl-70, Jo-1, antisentromer,
diiz kas antikorundan olugan otoantikor paneli
hastada negatif bulundu. Klinik olarak skleroderma
diigtiniilen hastaya tani, B Mod ultrasonografi ile
14 Hz problar kullanilarak cilt kalinliginin
dlgiilmesiyle kesinlestirildi. Buna gore cilt kalinlig
sag yanakta 7.1 mm; sol yanakta 6.1 mm, sag
uylukta 7.0 mm, sol uylukta 6.6 mm, sag &n kol
5.8 mm, sol 6n kol 5.9 mm olarak ileri derecede
ve karinda 3.8 mm ile minimal arttigs tespit edildi
(Resim 1, 2, 3). Diger organ tutulumlarinin
varlifinin arastirilmasi i¢in yapilan batin
ultrasonografisi, toraks radyografisi, sine-
ozofagogrami, el ve ayak on arka-lateral
rontgenogramlari, 2 mm inceliginde kesitler
alinarak yapilan yiliksek rezoliisyon
rekonstriiksiyonlu akciger tomografisi normal
olarak sonuclandi. Sadece cilt tutulumu oldugu
gozlenen hastaya D-penisilamin tedavisi basglandi.
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TARTISMA

Skleroderma, ¢ok sayida sistemi tutabilen derinin
sertlesmesi ile karakterize kronik bir bag dokusu
hastahigidir. Etyopatogenezi halen net bir sekilde
aydmlatilamamigtir. Hem ¢ocuklarda hem de
yetigkinlerde nadir olarak goriiliir. Cocukluk
caginda baglangic hastalarin yaklagik %10 unda
goriilmesine ragmen, 10 yag aliinda ise bu oran
% 1.5"ugun altina diismektedir (5). Hastamizin 3
yasinda olmas skleroderma icin oldukga erken
bir baslangic yasi olarak gozikmektedir.

Skleroderma tanust klinik olarak konulabilen bir
hastalikur. Hastada, Amerikan Romatoloji Okulu
kriterlerine gore major kriter olan tipik skleromattz
degisiklikler olmast ile tani konulmustur (2).
Yiiksek frekansh cilt ultrasonografisi ile tani
kesinlesmigtir. Scheja ve ark., cilt kalinliginin
ultrasonografi yontemi ile tespitinin tani igin
oldugu kadar hastaligin ilerlemesinin izlenmesi
ve tedavinin etkinliginin de degerlendirilmesi i¢in
de gerekli oldugunu belirtmektedirler (6).

Sklerodermali hastalarin %90’ inda pozitif
bulunan antikorlar hastamizda negatif olarak
bulunmugtur. Spontan veya uyarilmis Raynauld
fenomeni olmayan hastada normal renin diizeyi
ile renal tutulumun olmadigr, yiiksek rezoliisyonlu
akciger tomogrofisi ile akciger fibrozisi olmadigi,
sinedzofagogram ile 6zofagus hareket bozuklugu
olmadigi, ekstremite rontgenlerinin normal oldugu,
hastanin sadece cilt tutulumu oldugu teyit edildi.
Erken ve progresif deri tutulumunda etkili oldugu
bildirilen D-penisilamin hastaya baslandi (7). D-
penisilaminin etkisini inter ve intramolekiiler
capraz bagli kollajen liflerini inhibe ederek
gosterdigi fakat daha 6nceden olusan kollajen
litlerine etkisi olmadig bilinmektedir. Kemik iligi
ve renal toksisitesi yliziinden izlenilmesini
gerektiren ila¢ kullanimi esnasinda hasta her ay
proteiniiri ve notropeni agisindan tetkik edilmigtir.
Bir yil gibi uzun siiredir servisimiz tarafindan
izlenen hastada cilt kalinhi§inda belirgin bir degigim
gdzlenmemistir.

Sonuc olarak biz cocuk doktorlarinin sik
karsilasmadigr bir romatolojik bozukluk olan
skleroderma, sinsi baslangigh, inaktive dénemleri
veya agir sistemik komplikasyon ataklariyla
seyreden ve ara sira remisyonla ama cogunlukla
genel durumda kotillesme veya dliimle sonuglanan

bir hastaliktir. Tanis1 kolay ama tedavisi zorluklar
iceren uzun donem takip gerektiren rahatsizlik
literatiirde 10 yag alt1 rastlanilan vakalarin ¢ok
nadir olmasi nedeni ile sunulmustur.

Resim 1. Sag yanak ve sol yanakta cilt kahinhgi (+ ve x
isaretleri arasinda kalan kisim kahn olan cildi gostermektedir).

SAG UYLUK

Resim 2. Sag uyluk ve sol uylukta cilt kahinhd (+ ve x
isarctleri arasinda kalan kisim kahin olan cildi gostermektedir).
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Resim 3. Sag on kol ve sol 6n kolda cilt kalinlidr (+ isaretleri
arasinda kalan kisim kalin olan cildi gostermektedir).



52

SEH TIP BULTENI 36:4-2002

B8]

KAYNAKLAR

Uziel Y., Miller M.L., Laxer R.M.: Scleroderma in
Children. Ped Clin North Am.42;1171-1204, 1995.
Cassidy J.T., Petty R.E.; Textbook of Pediatric
Rheumatology, 3. Baski, W.B.Saunders, Philadelphia,
1995, 5. 423-465.

Shinkai H. Epidemiology of progressive systemic sclerosis
in Japan. In Black CM, Myers AR: Systemic sclerosis
NY. Gower Medical 1986, p 79.

Medsger T.A., Mesi A.T.; Epidemiology of Systemic
Sclerosis. Ann Intern Med. 74; 714, 1971.

Foeldvari 1., Zhavania M., Birdi N et al.: Favourable
Qutcome in 135 Children with Juvenile Systemic
Sclerosis: Results of a Multi-national Survey.
Rheumatology. 39;556-559, 2000.

Scheja A., Akesson A.; Comparison of High Frequency
(20 MHz) Ultrasound and Palpation for the Assesment
of Skin Involment in Systemic Sclerosis (Scleroderma).
Clin Exp Rheumatol.15;283-8, 1997.

Foeldvari L.: Diffuse and Limited Cutaneous Systemic
Scleroderma. 12;435-438, 2000.





