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Olgu

* 7vyas 10 ay, kiz
e Sikayet: Sag ayakta dokunt(

e 4-5 ay 6nce ayak bas parmagindan dize dogru
vayilan dokuntl, kasinti baslamis.



* Ozgecmis: Ozellik yok.
* Soygecmis: Akrabalik yok, 6zellik yok.



Fizik Muayene

Genel durum iyi. Bilinci acik.

Deri: Sag ayak bas parmagindan itibaren bacak medial
ylUze uzanan dizensiz sinirli etrafi hiperpigmente ortasi
sedefi renkte, parlak lezyon; palpe edildiginde lezyonun
bulundugu bdlgede cilt gergin ve sert.

KBB: Orofarenks dogal.

Solunum: HIHTSEK. Dinlemekle ral yok, ronkus yok.
Batin: Defans, rebound, hassasiyet yok. HSM yok.
KVS: S1+ S2+ Ek ses yok. Ufiiriim yok.
Ekstremiteler: ROM acik, artrit ve artralji yok.



Laboratuvar Bulgulari

WBC (Lokosit) — 6,25 x10%/uL
Notrofil — 2,590 x10%/puL
Lenfosit — 2,970 x10%/puL
Hemoglobin — 14,9 g/dL
HCT -41,8%

MCV - 80,4 fL

RDW -11,6 %

Trombosit - 301 x10%/pL
MPV - 10,6 fL



Laboratuvar Bulgulari

AST (SGOT) — 28,8 U/L
ALT (SGPT) — 23,5 U/L
Albumin — 50 g/L
Kreatinin — 0,42 mg/dL

BUN ( Kan Ure azotu ) — 10,1
mg/dL

Ure — 21,8 mg/dL

C3-1,33 g/L
C4-0,17 g/L
CRP-0,97 mg/L
ESR - 4 mm/saat



Patolojik bulgular

Sag ayak bas parmagindan itibaren bacak medial
ylUze uzanan duzensiz sinirh etrafi hiperpigmente
ortasi sedefi renkte, parlak lezyon; palpe
edildiginde lezyonun bulundugu bolgede cilt
gergin ve sert




Hikayede ek ne sorgulanmali?

Dispne, disfoni, disfaji?

Artralji, artrit?

Aile baska romatolojik hastalik?
Baska dokunti?

Halsizlik, yorgunluk, istahsizlik, kilo kaybi,
ates?



Klinik 1zlem-1

* Dis merkez dermatoloji polikliniginde deri
biyopsisi yapildi.

e Patoloji, mevcut biyopside izlenen morfolojik
bulgular liken skleroz benzeri degisiklikler
iceren inflamatuvar donem morfea ile
bagdasabilir.

* Sol ayak MR: Kalkaneal kemikte talokalkaneal
eklem yizu komsulugunda subkondral
milimetrik kist izlenmistir.



Laboratuvar Bulgulari

* ANA: negatif
* Anti-ds DNA: negatif
* ENA: PM grayzone

e TIiT: normal



Klinik 1zlem-2

* Dermatoloji tarafindan hastaya momecon
pomat, tacrolin pomat baslanmistir. Topikal
tedaviyle kasintisi gecmis, dokintiler devam
ediyor.

* Haftada bir metotreksat 25 mg subkutan
baslandi.



Juvenil Lokalize Skleroderma

e Skleroderma, cilt ve cilt altindaki dokularda
inflamasyon ve fibrozisin gozlendigi asiri
kollajen birikimi sonucu cildin sertlestigi kronik
bag dokusu hastaligidir.

* Lokalize skleroderma (LS), sistemik
sklerodermaya (SSc) gore daha iyi prognoza
sahip olup viicudun tek tarafinda ve kisitli
bolgesini etkiler.



Deri ve deri alti dokularda olusan fibrozisle
karakterize idiyopatik bir hastaliktir.

Insidansi 0,4-2,7/100000
Kadin/erkek orani 2,4:1 , 4:1
Hastalarin yarisi cocuklukta basliyor.




Lokalize Skleroderma Tipleri-1

Circumscribed
morfea

Lineer skleroderma

Yizeyel

Derin

Govde/ekstremite

Bas

Epidermis ve dermisin tutuldugu, oval ve yuvarlak
endurasyon alanlari vardir. Siklikla pigmentasyon
degisiklikleri olur ve morumsu, kirmizi halo
cevrilidir. Tek veya cok sayida olabilir.

Ek olarak subkitan doku, fasya ve bazen kas
dokusunu da icine alabilen oval veya yuvarlak
derin endurasyon alanlari vardir. Tek veya ¢ok
sayida olabilir.

Dermis, subkutan doku, bazen de kas ve kemik
dokusunu da tutabilin, ekstremite ve/veya
govdede yerlesen lineer endurasyon alanlari vardir.

En coup de sabre: Yiiz ve/veya sacli deri, bazende
alttaki kas ve kemigi tutan lineer endurasyon
olmasidir.

Parry-Romerg sendromu veya progresif hemifasial
atrofi: Yazin tek bir yaninda dermis, subkutan
doku, kas ve kemik dokusunun kaybi olmasidir.
Ustteki cilt hareket ettirilebilir.



Lokalize Skleroderma Tipleri-2

Jeneralize morfea Ayri ayri izole plaklar seklinde baslayip (4 veya
daha fazla ve 3 cm’den blyik) sonrasinda
birlesen ve yedi anatomik bolgeden en az ikisini
tutan lezyonlarin olmasidir.

Pansklerotik morfea Ekstremite veya ekstremitelerin tim
tabakalarini cepecevre tutulmasidir.

Miks morfea Ustteki alt tiplerden iki veya daha fazlasinin bir
arada olmasidir.

Reproduced with permission from: Laxer RM, Zulian F. Localized scleroderma. Curr Opin
Rheumatol 2006; 18:606. Copyright © 2006 Lippincott Williams & Wilkins.



* Erken cilt lezyonlari, genelikle normal cilt
dokusu ve kalinligindaki hafif pembeden koyu
kirmiziya degisen eritemli mor plaklardir.

* Fibrozisin zamanla belirginlesmesi ile eritemli
ve mor kenarlari olan ortasi beyaz-sari renkte
mumsu sertlesme alanlari gozlenir.



* Lineer skleroderma cocuklarda en sik gérulen
formudur. Genellikle tek tarafli olarak
ekstremite boyunca toraks, abdomen ve
kalcay! tutar.



Ayiricl Tani

* Postinflamatuar hiperpigmentasyon
* Liken sklerozus
* Eozinofilik fasiitis



e Hastalarin %20-70’inde cilt disi tutulum vardir.

e Ekstremiteyi ilgilendiren lezyonlada artrit ve
kontrakturler gozlenmekte iken lezyon bas
bolgesinde ise bas agrisi, fokal ndbetler gibi
norolojik semptomlar gozlenebilir.



Tani

* Klinik bulgulara gore tani alir. Diger cilt
lezyonlarindan ayirmak icin biyopsi gerekebilir.

* |k degerlendirmede, tam kan sayimi, ESH,
CRP, AST, ALT, CK, aldolaz dlzeyleri ve
otoantikor varligi incelenmelidir.



Tedavi

Hastaligin evresine, cilt disi bulgularin varligina
ve ciddiyetine gore belirlenir.

Lokal tedavi topikal takrolimus, kalsipotriol,
glukokortikoidler ve imikimod

Sistemik tedavi de ilk secenek metotreksat ve
glukokortikoidler

PUVA
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Developing comparative effectiveness ':)

uptates

studies for a rare, understudied pediatric
disease: lessons learned from the CARRA
juvenile localized scleroderma consensus
treatment plan pilot study



CARRA metotreksat tedavi protokols

A. Metotreksat monoterapi
B. Metotreksat ve intravenoz kortikosteroid

(Haftada bir pulse metilprednizolon 12 hafta boyunca veya her ay 3 giin pulse
metilprednizolon 3 ay boyunca)

C. Metotreksat ve oral kortikosteroid

(Prednizon veya prednizolon, baslangic 2 mg/ kg/giin, maksimum 60 mg, bid 2—4
hafta, sonra 1 mg/kg/giin bid 8 hafta, 0.5 mg/kg/glin 16 hafta, 0.25 mg/kg/glin
24 hafta)

*Tedavi boyunca metotreksat azaltma veya kesilme plani olmadi.
Metotreksat 1 mg/kg/hafta doz, max 25 mg, sc devam edildi. Folik
asit/folinik asit tedaviye eklendi.



| 73 Patients Screened

Ineligible (n = 12}

* Did not have jLS{n=13)

Age > 21 years (n=1)

Systemic rx not indicated (n = 3)
MTX use within 3 mo {n = 5)

)

“Other Screen Failures (n=11)
=  Consent issue (n= 1)
*  Contractissue (n=1)
+ Not feasible (n = 5)

_+  Patient/Parent refusal (n = 4)

50 JLS Patients Enrolled
i L
A MTX BEMTX+IVCS CMTX+POCS
Reasons for CTP 18 2 1
Works Best, n (%) 5(33) 16 (67) 9(82)
What |/my group always Doles), n (%) a(27) 9(37.5) 7 (64)
Better Tolerated, n (%) 5(33) 13 (54) 0
Adverse Events Concerns, n (%) 7(42) 3(12.5) 0
Safer, n %) a4(27) 5{21) 1{9)
Patient/Family Prefars, n (%) 3(20) 6{25) 2(18)

Fig. 1 Screen failure and CTP selection reasons. Reasons for screen failures: There was a total of 23 screen failures, with 12 patients not meeting
inclusion or meeting exclusion criteria, and 11 not consentad for other reasons. “Not feasible® refers to family not consenting because of visit
schedule or travel time required to reach to study site. Reasons for choice of CTP: The number of patients treated with each of the CIPs is shown
in bold text below the CTP. The physician and patient/family jointly decided upon which CTP to use, and could choose more than one reason
for their selection. The reasons for CTP selection are listed, and in the same row the corresponding number (%) of patients enrolled for each
reason within each of the three CTPs is shown. Not shown are concerns about patient compliance (n=1, CTP B, 4%), or insurance issues (n = 0).
CTP: consensus treatment plan; IV CS: intravenous corticosteroid (methylprednisoloney; JLS: juvenile localized scleroderma; mo: month; MTX:
methotrexate; n: number of patients; nc treatment; PO CS: oral corticosteroid (prednisone or prednisolone)




Hastalik Seyri

Jygun tedavi verildiginde prognoz iyidir.
 S’den SSc’ye ilerleme cok nadir gozlenir.

JIA, SLE ve Sjégren sendromu gibi diger
otoimmun hastaliklarin sikligi artmistir.

En sik morbidite nedeni kas-iskelet sistemi
tutulumuna bagli aktivite kisitlanmasidir.
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PeRA Calisma Sonucu

Bu calisma grubunda en yaygin form lineer morfeadir.
%43,4(n=33)

Hastadan 17(%22,4) cilt disi tutulum mevcuttur, 32(% 42,1)
hastada ANA pozitifligi vardir.

Sadece topikal tedavi alanlar %14,4, sistemik ve topikal
tedavi alanlar %86,6’dir. Sistemik tedavi alanlarin da %
76,9’u metotreksat tedavisi almistir.

Tedavi altinda tim relaps sayisi %19,7’dir.

Sonuc olarak bu calismada pediatrik morfea hastalarinin
cogunlugunun metotreksata cevabi iyidir.

Cift tarafli lezyonu olanlar metotreksata direnclidir.

Coklu tutulum ve cift tarafli lezyonu olan hastalarda relaps
daha coktur.



