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» Olgu:14 yas kiz hasta

» Sikayet: Ellerde once soluklasma, sonra
morarma



1 yil 6nce ellerde beyazlasma ve
sonrasinda morarma sikayeti ile
baslamis. Izleminde ellerinde hareket
kisithgi sikayeti de eklenmis.



Ozgegmis
« Term dogmus , C/S, 3300gr
* Annenin dogum oncesi bilinen enfeksiyon
oykisu yok.
* Ydybdi yatis oykisi yok
» Asilari takvime uygun yapilmis.
- Operasyon gegirmemis.
* Bilinen allerjisi yok.



Soygegmis

* Anne:39 yas, sag, sag
* Baba:42 yas, sag, sag
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13

* Anne baba arasinda akrabalik yok

» 1.Cocuk: Hastamiz

» 2.¢ocuk: 10 yas, kiz, sag saglikli
- Annesinde skleroderma tanisi



Fizik Muayene

* Fizik muayenede patoloji bulgular; her
iki elde belirgin morarma ve el
parmaklarinda ciltte sertlesme saptandi.
El parmaklarini kapatmakta zorlanan
hastanin es zamanl her iki el 2 ve 3.
proksimal interfalangial eklemlerde
eklem sisligi.



Patolojik bulgular

 Her iki elde soguk maruziteyi ile artan
soluklagma ve morarma sikayeti

* El parmaklarinda ciltte sertlesme ve
eklem hareket kisithlhigr

* Annede skleroderma o6ykisdi



On tani?

Hangi tetkikleri isteyelim?



Raynoud fenomeni

« Soguk, sicaklik, duygusal strese abartil bir
vaskiler yanit.

* Normal vaskiiler yanitlardaki lokal bir defekt
nedeniyle dijital arterlerin ve kutanoz
arteriyollerin anormal vazokonstriksiyonu



Primer? Sekonder?

Primer Raynaud fenomeni Sekonder Raynaud fenomeni

Skleroderma, sistemik lupus
eritematozus (SLE), karisik
bag dokusu hastaligi (MCTD),
et s Sjogren sendromu ve
nedeni ile iligkili dir?natomiyozit/polimiyozif
bozukluk kaniti olmayan gibi otoimmiin romatizmal
hastalar hastaliklar, Oklizif vaskiler
hastaliklar

Vaskiiler olaylarin

BOX 31-1 Clinical Features of Primary and Secondary Raynaud Phenomenon

Frimery Raynaud phenomeanan Secondary Raynaud phenomeanon

Episodic vesospastic atiacks peecipitatad by cold or emobonal stess (d=r age at onset

ymmetrical Evokeement of disal extremitiss Malz gander

Mo evidence of pesiphersl vasculer diesse Peinfiel, ssymmetnc stiacks with signs of digital schemis (pemio or

Absence of izsue necrosis, digital pitting, or gangrane ulceration|

Narmal naitfiold capillary exemination Ischamiz proeimal to the fingess o toes

Nagative antinuckear antiody {ANA) test and normal enythrocyte sediments- Abmarmal nailfold capillary examination with enlarged or distorted capillary

tiam rate [ESA| oo
Abmarmal laborasory paremetess suggesting vascular or autoimmuna disaass

{e.g., elevated ESH or CAFY, autoantibodias [ANA, antitopoisomenase, anti-
Smith entigen, antiphosphalipid), decraasad complamant levels




* Fizik muayenede her iki elde belirgin morarma
ve el parmaklarinda ciltte sertlesme saptand..
El parmaklarini kapatmakta zorlanan hastanin
es zamanl her iki el 2 ve 3. proksimal
interfalangial eklemlerde eklem sisligi



Laboratuvar incelemesinde:

« Hemogram, biyokimya ve tam idrar
tetkiklerinde patoloji izlenmedi.

* Direct coombs testi negatif,

» Kompleman 3 ve Kompleman 4 normal
aralikta

» Anti kardiyolipin IgM ve IgG negatif,
* Anti beta2glikoprotein IgM ve IgG negatif,
* Anti ds DNA negatif,



Laboratuvar incelemesinde:

» ANA :1/320 titrede pozitif,

* Anti Scl-70(antitoptizomeraz 1) pozitif,



Hastanin kapilleroskopi
incelemesinde
skleroderma paterni
izlendi.




Sistemik skleroderma

Akciger tutulumu agisindan bakilan PAAC
normald..

Solunum fonksiyon testinde restiriktif patern
izlenmedi.

Ekokardiyografide pulmoner hipertansiyon
saptanmad..

Kapilleroskopi incelemesinde skleroderma
paterni izlendi.

Hastaya steroid ve metotreksat tedavisi
basland.



Juvenil Sistemik Skleroz(JSS)

« JSS, cildin simetrik fibroz kalinlasma ve sertlesmesi ile birgok i¢ organda
fibroz degisikliklerin eslik ettigi bir bag dokusu hastaligidir.

« Patogenezi ile ilgili baslangig olaylarinin ne oldugu ve fibrozisi neyin
tetikledigi net olamamakla birlikte vaskiiler endotelyal hiicreler, lenfositler
ve fibroblastlarin; hiicre disi matrisin fibroblastlari ve hiicre disi bilesenleri
arasindaki etkilesimin dnemli bir rol oynadigi disiinilmektedir.

Circulating lymphocyte

@

e « Immiin aktivasyon

1 + Endotelyal (vaskiiler) hasar

@

* Yapisal olarak normal
Lymphocyte l kollajenin artan birikimi
/ // Fibroblasts
' \“
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Major kriter Derinin proksimal sklerozu/endurasyonu

Deri

damar

gastrointestinal

baobrek
kalp
Minor kriterler o .um

kas-iskelet sistemi

norolojik

seroloji

sklerodaktili

Raynaud fenomeni

Tirnak kivrimi kilcal anormallikleri
Distal lilserler

disfaji

gastroozofageal reflii

bobrek yetmezligi

Yeni baglayan arteriyel hipertansiyon
aritmiler

Kalp yetmezligi

.....

gordilir)
Pulmoner hipertansiyon

Artrit

miyozit

noropati

Karpal tiinel Sendromu

antiniikleer antikorlar

SSc segici otoantikorlar (antisentromer, antitopoizomeraz

I, antifibrillarin, anti-PM/Scl, antifibrillin veya anti-RNA
polimeraz I veya III)

Tani igin; 1 major kriter ve minér kriterden en az 2'si



Sinirh kutandz sistemik skleroz

Raynaud fenomeni

Eller, yiiz, ayaklar ve 6n kollarla sinirh cilt tutulumu (akral dagilim)
Kapilleroskopide sistemik skleroz igin tipik olan tirnak kivrimi kapiller paterni

Deri kalsifikasyonu, gastrointestinal hastalik, telenjiektaziler ve nadiren Progresif pulmoner
hipertansiyon

Bobrek tutulumu (nadiren)

%50 ila %60 oraninda antisentromer antikoru (ACA), ancak %5 ila %10 oraninda baska paternler de
ortaya ¢ikar (6zellikle anti-PM/Scl ve anti-Scl-70)

Diffiiz kutanéz sistemik skleroz
Raynaud fenomenini 1 yil iginde yaygin kabarik cilt degisiklikleri

.....

Kapilleroskopide sistemik skleroz igin tipik olan tirnak kivrimi kapiller paterni

I¢ organ tutulumu daha sik; Renal, interstisyel akciger, yaygin gastrointestinal ve miyokardiyal
tutulum

Anti-Scl-70 (7%30) ve anti-RNA polimeraz I, IT veya III (%12 ila 15) antikorlar

Sistemik skleroz

Deri tutulumu nadir.

Pulmoner fibroz veya renal, kardiyak veya gastrointestinal tutulum

Raynaud fenomeni goriilebilir.

Antiniikleer antikorlar mevcut olabilir (anti-Scl-70, ACA veya anti-RNA polimeraz I, IT veya ITT)
Birliktelik gosterdigi sendromlar

Sistemik lupus eritematozus, romatoid artrit, dermatomiyozit, vaskiilit veya Sjogren sendromu



Laboratuvar

Higbir laboratuvar testi Juvenil Sistemik Skleroz tanisini
dogrulamasa da otoantikorlarin varligi destekleyicidir.

Genellikle akut faz reaktanlarinda, yani eritrosit sedimantasyon hizinda
(ESR) ve C-reaktif proteinde (CRP) yiikselmeye neden olmaz.

Hastalarin yaklasik dortte birinde, kronik hastalik anemisi veya daha az
yaygin olarak, gastrointestinal futuluma sekonder olarak B12 vitamini
eksikligi veya folat malabsorbsiyonuna bagl makrositik anemi olabilir.

Lokositoz belirgin degildir.

Miyozitli hastalarda yiiksek kreatin kinaz (CK) olacaktir. Eozinofili
hastalarin yiizde 15'inde mevcuttur, ancak bu bulgunun etiyolojisi
belirsizdir.

Antinilkleer antikor (ANA) pozitifligi yiizde 80 ila 97

Anti topoizomeraz I (ScI-70) antikor pozitifligi cocuklarda ylizde 20
ila 30



Ayirici tani

Juvenil dermatomiyozit

Sistemik lupus eritematozus

Jivenil idiyopatik artrit

Pansklerotik morfea (Juvenil lokalize skleroderma)
Eozinofilik fasiit

Fenilketoniri de sklerodermatoz deri lezyonlari
Kronik graft versus host hastaligi

Progeria sendromu



Klinik bulgular

* Cocuklarin ¢ogunda ellerde ve yiizde cilt
degisiklikleri incelme ve atrofi) ve/veya
Raynaud fenomeni (RP) mevcuttur.

* Nadiren ilk bagvuruda artrit, artralji, kas

oo ee \Jeo

(kalsinoz), disfaji ve dispne olabilir.



Cilt degisiklikleri

Francesco Zulian, MD, 2022 UpToDate, Inc. and/or its
affiliates

Odem, skleroz haftalar, aylar
boyunca devam edebilir.
Endurasyon genellikle iki tarafli
olarak net bir sinir olmaksizin
ilerler ve ig ila bes yil arasinda
surebilir,

Sonrasinda atrofik faz gordldr
cilt sklerotik (mumsu dokuda,
siki ve sert) hale gelir.

Bu ozellikle parmak
distallerinde ve yiizde fark
edilir.

Yiizde genellikle kirigiksiz,
hareketsiz ve sinirli agiz agikhgi
ile ifadesiz bir gorinim
gelistirerek daha parlak, daha
pliridzsuz bir gorinime yol agar.
Karakteristik yiiz gorinimd tani
igin ilk ipucu olabilir.



DETERMINATION OF BMPR2 EXPRESSION WIA REALTIME PCR METHOD IN SCLERODERMA PATIENTS AND
ASSOCIATION WITH
THE CLINICAL COUISE OF PATIENTS



* Raynaud fenomeni, Juvenil Sistemik Skleroz
birincil vaskiler komplikasyonudur.

* Kilcal anormallikler, Periungal tirnak kivrimi,
kilcal anormalliklerinin tespiti igin en
erigilebilir bélgedir. Kapilleroskopi ile kivrimli
dilate halkalar ve bazen ¢arpik kilcal damarlar
gordlebilir.



Sklerodermanin erken belirtisi kapilaroskopik incelemede ‘skleroderma paterni’

* A : Normal kilcal damarlar.

Sklerodermada gériilebilen degisiklikler;

« B: Buydutulmis halkalar ile karakterize
edilen sekil heterojenligi.

* C: hafif geniglemis kilcal halkalar

« D: Asiri genislemis halkalar ve kilcal
damarlarin neoformasyonu

Walter G, Medico PD, lzzo F, Cervini C. Microvascular
involvement in systemic sclerosis: capillaroscopic findings. Semin
Arthritis Rheum 2001; 30:397. lllustration used with the
permission of Elsevier Inc. All rights reserved.



Gastrointestinal tutulum

« Hastalarin %30 ile 74'iinde

6zofagus disfonksiyonu
gastroozofageal refli ve disfaji

Kalin bagirsak tutulumu, kabizlik ve ishal,
siskinlik, karin rahatsizligi veya emilim
bozuklugu



* Pulmoner tutulum: Cocuklarin yiizde 30 ila
50'sinde interstisyel akciger hastaligi (IAH),
Pulmoner vaskiiler hastalik, hastalarin yiizde 4'iinden
daha azinda

* Kardiyak tutulum: Kardiyak fibroz, iletim
kusurlarina, aritmilere, kardiyomiyopatiye ve
ventrikiiler fonksiyon bozukluguna yol agabilir. Izole
kalp hastaligi nadirdir.



« Bobrek tutulumu : Proteiniiri, hematiiri veya
ilerleyici bobrek yetmezligi nadiren.
 Cocuklarda bobrek tutulumu genellikle erigkin

hastalarda gorilen kadar siddetli olmasa da, akut
bobrek hasari olan olgular mevcut.

« Steroid dikkatli kullaniimali (skleroderma renal kriz;
malign hipertansiyon, akut bébrek hasart)



Takip ve tedavi

Genel onlemler; cilt bakimi, tahris ediciler kacinma ve
diizenli nemlendirme, soguktan, travmadan, sicaktan
ve glinese maruz kalmaktan kaginmak.

Fizyoterapi ile fleksiyon kontraktirlerinin 6nlenmesi,

Kontraktirleri tedavi etmek veya 6nlemek igin
dizeltici atellerin kullanilmasi gerekli olabilir.

Gastrointestinal tutulumu olan hastalarda kiclk, sik

cee\Seoo

yatagin basinin kaldirilmasi tavsiye edilir.



Takip ve tedavi

- Imminsupresif tedavi; glukokortikoidler,
metotreksat, mikofenolat mofetil (MMF),
Siklofosfamid



Monpharmacological Measures
- Education regarding riggersicold avoidanioe Nonpharmacological Measures
. gmﬂl?ﬁmd d?mm_ i = Warm clothing and warm emironment
= Liscontinue smoking, Ine, vasoacive ons .
- Stress reducsonicaging skills Discontinue vasoconstriciive medications
» Mechanical technigues (massage. windmill and swing arm
— l
'
- Cabeium channel blockers (long-acting or sustsined release) « Calcium channel biockers [long-acting or sustained release)
= Nifedipine (30 to 180 mgday)/amiodipine (51020 mg/day) « Niledipine (30 to 180 mg/day)/Amicdipine (5 to 20 mg/day)
[
« Aspirin (871 mg/day)
- Direct vasodilators » Pain control
. . H'rtmm::jeﬁn (bopical or systemic) [
» Minizeadil

: : » Topical nifroghycerin (1%)
. |nun.-masudulz_tm o —=| « Sodium niroprusside
. Sfﬂll}ﬂjﬂﬂ]lhﬂﬁ -I[H'E.Zﬂill'l
« Serotonin uptake inhibors (fucxetne) » LMW heparin
» Angiotensin-converting enzyme inhibitors (captopnil)
= Angeotensin || receptor antagonists (losartan)
- Phosphodiesterase inhibitors (sidenafl)
- Endothelin-1 antagonists (bosentan)

R 4

3| « Local or regional chemical sympathatic biock

» Intravenous prostaglandn/prostacyclin

- Altemate agents » Rho-kinase Inhibitor (2sudi) _
(useful in patients with low blood pressure) » Tissue plasminogen activator )
- L-anginine - \fitamin E - « Botulinum-A toxin

» Dipynidamole = Sho-niacan
» Pentomoyfyline » Grisecfulvin

AGURE 31-& Treatment algonthm for complex Raynewd phenomenon

AGURE 31-4 Treatment algorithm for uncomplicated Aaynaed  with digital ischemia.
shenomenan.
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