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OZET:

Kraniyal noropati sistemik lupus eritamotozus-
lu (SLE) hastalarda nadir olarak goriiliir. Biz
tekrarlayan fasiyal sinir paralizisi ataklariyla
tant konulan SLE’li bir ¢ocuk hastayi tamimladik.
Oykiisiinde alti defa periferik fasiyal sinir paral-
izisi mevcuttu. Hastaya prednizolon ve hidroksik-
lorokin tedavisi baslandi ve hastanin bulgularinda
iic haftada tam diizelme gozlendi. Izleminde
tekrarlama olmadi. Biz simdiye kadar tekrarlayan
fasiyal paralizi ile bagvuran, bildigimiz ilk pedi-
atrik SLE hastasint bildirdik.
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ABSTRACT :

Recurrent cranial nerve VII palsy as a rare ini-
tial presentation of systemic lupus erythemato-
sus

Cranial neuropathy is a rare occurrence in pa-
tients with systemic lupus erythematous (SLE).
We described that diagnosed with recurrent
symptoms of facial nerve paralysis is pediatric
case with SLE. Her past medical history was six
times peripheral facial paralysis. The patient was
given prednisolone and hydroxychloroquine with
complete resolution of her symptoms within three
weeks. She had no recurrence in follow up time.
We believe this is the first report of SLE presenting
as recurrent facial palsy in children.
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Norolojik ~ bulgular  bag  dokusu

hastaliklarinda 6zellikle sistemik lupus eritem-
atozusta (SLE) yaygin olarak goriilmektedir.
Sinir sistemi SLE’li ¢cocuk ve yetiskinlerde
sik etkilenir ve bu durum noropsikiyatrik sis-
temik lupus eritamotozus (NPSLE) olarak
tanimlanir (1-3). SLE tanis1 almig ¢ocuklarin
yaklasik %70’inde ilk bir yilda santral sinir
sistemi tutulumu gozlenir (3). Santral sinir
sistemi ¢ocuk hastalarda birden fazla sekilde
klinik bulgu verebilir (3,4). Bu durum ozel-
likle cocuklarda daha fazla hasar ve koti
prognozla iligkilidir (5). Noropsikiyatrik lu-
pus (NPSLE) bulgular1 diger sistemik semp-
tomlar veya herhangi bir serolojik aktivitenin
yoklugunda da ortaya cikabilir (5). American
College of Romatology (ACR) tarafindan
1999°da SLE ile iligski on dokuz farkli nérop-
sikiyatrik hastalik tablosu tanmimlanmugtir.
Ayrica yetigkinlerde noropsikiyatrik lu-

pus sendromlar1 i¢in olgu tanimlamalari
yapilmugtir (6,7). Lupusun santral sinir sis-
temi tutulumunda; biligsel islev bozuklugu,
psikoz ve serebrovaskiiler hastalik en sik
bulgular olarak rapor edilmistir (3,8). Buna
ragmen kraniyal sinir néropatisi SLE’1i olgu-
larda nadirdir ve SLE’den baska hastaliklarda
da ortaya c¢ikar. Biz bu yazida tekrarlayan
periferik fasiyal paralizi ataklariyla tam alan,
simdiye kadar olan literatiirdeki ilk pediatrik
SLE’li olguyu bildirdik.

OLGU

On yedi yasinda bir kiz hasta tekrarlayan
fasiyal paralizi, halsizlik, eklem agrilari, el-
lerde sislik, raynaud fenomeni, kilo kayb1 ve
sabah tutuklugu ile hastanemize bagvurdu.
Oykiisiinden; alt1 defa periferik fasiyal par-
alizi atag1 oldugu ogrenildi. Aile dykiisiinde
ozellik yoktu. Fizik bakisinda; el ve avug i¢-
lerinde sislik, kuru gozler, yiiziinde kelebek
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tarzinda dokiintii (malar rash), livedo re-
tikiilaris, sol dizde efiizyon, sag diz ve sag ka-
Ica ekleminde agr1 saptandi. Buna ek olarak;
g6z hareketleri, fundus muayenesi ve gorme
alani testi normaldi. Uveit saptanmadi. Sol
goz tam olarak kapanabiliyordu. Sol nazola-
bial kenarda silinme vardi. Manuel yontem
(dermatoskop) ile degerlendirilen tirnak dibi
kapillerinde genisleme ve kanama saptandi.
Laboratuvar degerlendirmesinde; beyaz kiire
sayist 5200/u1, absolut lenfosit sayist 2000/
mm3, hemoglobin 11.7 g/dl, hematocrit %35,
trombosit sayist 261x103/ul ve C-reactive
protein (CRP) normal sinirlardaydi.

Ancak eritrosit sedimantasyon hizi
artmis (65 mm/saat) olarak saptandi. Serum
iire, kreatinin, total protein, albumin, alkalen
fosfataz, aspartat aminotransferaz, alanine
aminotransferaz, y-glutamil transferaz, lak-
tat dehidrogenaz, kreatinin fosfokinaz, ele-
ktrolitler, amilaz ve lipaz normaldi. Rutin id-
rar analizinde 6zelik yoktu. Yirmi dort saatlik
birikmis idrarda protein 1,2 mg/m2/saat olup
normal sinirlardaydi. Yapilan diger tetkikler-
inde; anti niikleer antikor (ANA) 1:1280 ti-
trede speckled pattern positifdi. Ayrica anti-
extractable nuclear antigen (ENA) antikorlari
SSA/anti-Ro icin pozitif olarak saptandi. Ek
olarak, ¢ift sarmalli DNA antikoru (anti-dsD-
NA), anti-Sm, romatoid factor, anti-nétrofilik
sitoplazmik antikor (ANCA) ve biitlin anti-
fosfolipid antikorlar negatifdi. Serum kom-
pleman (C3 ve C4) ve Clq inhibitor diizeyleri
normaldi. Tiroid fonksiyon testlerinde pa-
toloji saptanmadi. Yapilan serolojik testlerde;
hepatit B ve C viriis, insan immun yetmezlik
virusu (HIV), sitomegalovirus, kabakulak ve
kizamikc¢ik testlerinde 6zellik yoktu. Rady-
olojik incelemede; beyin manyetik rezonans
goriintiileme (MRG) normal iken diz MRG’de
sag dizde sislik tespit edildi. Izleminde; po-
liartralji (bilateral ayak bilegi, dirsekler ve
sag dizde), 1518a duyarlilik (fotosensitiv-
ite) ve hafif siddette yiizde kelebek tarzinda
dokiintii (malar rash) gozlendi. Tekrarlayan
fasiyal paralizi ile bagvuran olguya SLE tanist
kondu. Bu hastada SLE tanis1t ACR kriterleri
esas alinarak konuldu (9). Hastada 2 mg/kg/
giin (60 mg/giin) prednizolon ve hiroksiklor-
okin (200 mg) oral tedavi ile ii¢ haftada tam
diizelme saglandi. izleminde iki yildir hi¢
tekrarlama gozlenmedi.
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TARTISMA

Sistemik lupus eritamotozus (SLE) ¢esitli
patojenik mekanizmalara sahip, etyolojisi bil-
inmeyen kronik multisistemik otoimmun bir
hastaliktir (8-12). Bas agrist (%39-%61),
nobet (%8-%18), serebrovaskiiler hastalik
(%2—%8), psikoz (%3—%S5), kraniyal ndropa-
ti (%1.5-%?2.1) ve hareket bozukluklar1 (%1)
NPSLE sendromlar1 arasinda yer alirlar
(13). NPSLE’nin ¢ocuk ve adolesanlardaki
klinik bulgulari ve prevalans: ile ilgili az
sayida kapsamli calisma yapilmistir. Cocuk-
luk yas grubundaki SLE’nin norolojik ve
noropsikiyatrik tutulumunun prevalansi yiik-
sektir (43-48%) (14,15). Cocukluk caginda
baglayan NPSLE’yi anlamak i¢in erigkin
verilerine glivenmek, yetiskinler ve cocuklar
arasindaki potansiyel immunolojik ve beynin
yapisal farkliliklarin1 g6z ardi edebilir (16).
Norolojik tutulum, cocuklarda yetigkinlere
gore daha agir ve daha yiiksek oranda kalici
organ hasarina neden oluyor gibi goriinmek-
tedir (17-19). izole kraniyal sinir tutulumu ise
oldukca nadirdir (8). Sekizinci kranial sinir
ve larengeal sinir SLE’li hastalarda daha sik
etkilenir (8). Literatlirde kraniyal sinir tutulu-
mu ile tan1 alan sadece iki hasta bildirilmigtir.
Bunlarin birincisi 11 yasinda erkek hasta
sekizinci sinir tutulumuna baglh bilateral ver-
tical nistagmus ile tanis1 konulmus; steroid ve
azathioprine ile tedavi edilmis (20).

Ikincisi ise 11 yagmda bilateral optik
noriti olan kiz hastadir (21). Biz tekrarlayan
fasiyal paralizisi ile ortaya c¢ikan nadir bir
sistemik lupus eritamotozuslu olgu bildirdik.
NPSLE’nin multifaktoriyel olmasi olasidir.
Otoantikor iiretimi, mikroanjiopati, intratekal
proinflamatuvar sitokinlerin iiretimi ve erken
aterosklerozu icerebilir (22) Histopatolojik in-
celemelerde, kompleman aktivasyonuna bagl
bir mikrovaskulopati SLE ‘deki en yaygin
mikroskobik beyin bulgular1 gibi goriiniiyor
(13). Ayrica, kan beyin bariyerinin biitlinliigii
SLE ile iligkili noropatolojide dnemlidir (23).
Zaccagni ve arkadaslari; vaskiiler endote-
lial hiicreler, proinflamatuvar sitokinler veya
otoantikorlarla kan beyin bariyerinde bozul-
ma oldugunu gosterdiler (24). Cocuklarda
NPSLE klinik bulgular1 ile antifosfolipid
antikorlar (aPL) arasinda bir baglant1 oldugu
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gozlenmistir (25). Bu calismada antifosfo-
lipid antikor varlig1 cocuk SLE hastalarinda
%70, erigkinlerde ise yaklasik 25% -30%
olarak saptanmig, bu antikorlarin serebrov-
askiiler hastalik disinda NPSLE ile iligkisi
zay1f olarak bildirilmigtir. Bizim hastamizda,
beyin MRG’inde lezyon ve aPL pozitifligi
saptamadik. Sistemik lupus eritamotozus ile
iligkili noropsikiyatrik sendromlar i¢in sensi-
tif ve spesifik bir test yoktur. Hastalarin bi-
reysel degerlendirilmesi; klinik, norolojik ve
romatolojik baki, immiinolojik ve serolojik
testler, beyin goriintiilenmesi ile psikiyarik ve
noropsikiyatrik incelemeye dayanir. Sistemik
lupus eritamotozuslu hastalarda santral sinir
sistemi tutulumunun infeksiyonlar, metabolik
komplikasyonlar ve ilaca bagli toksisiteden
ayirict tanist mutlaka yapilmalidir (6). Olgu-
muzda ilag¢ ve toksik madde alim 6ykiisii yok-
tu. Klinik ve labaratuvar degerlendirmeyle
viral ve bakteriyel nedenler dislandi. No6rop-
sikiyatrik SLE’li hastalarin tedavisi semp-
tomatikdir ve immunsupresif ilaclarla yapilir.

Yaygin olarak kullanilan tedavilerin
etkinliginin kanitlar1 oldukca smirhdir (13)
Kontrollii caligmalar olmayan SLE iligkili
kraniyal sinir tutulum tedavisi ampirik olarak
yapilir. Bircok NPSLE sendromu i¢in immu-
nomodulator tedaviye ek olarak semptoma-
tik tedavi gerekebilir. Bizim hastamizda oral
steroid tedavisi ile li¢ haftada tam diizelme
saglandi. Serolojik testler negatif olmasina
ragmen antikoagiilan kullaniminin bu hastada
uygun oldugunu diisiindiik. Noropsikiyat-
rik bulgular sistemik lupus eritamotozuslu
cocuklar ve yetigkinlerde yaygin olup mortal-
ite ve morbiditenin 6nemli bir nedenidir. Kan
beyin bariyerinin biitiinliigii SLE ile iligkili
bazi beyin patolojilerinden korunmada 6nem-
li gibi goriinmektedir. Biz tekrarlayan ataklar-
la bagvuran izole kraniyal sinir tutulumu olan
SLE’li bir olguyu literatiirde ilk defa olarak
sunduk.
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