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Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi
Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali

Cocuk Romatoloji Bilim Dal
11.10.2024




Olgu

« 11yas 9 ay, kiz

 Sikayet: diz, ayak, el parmaklarinda agri




Olgu

. 2 aydir ayak, bel agrisi, sag dizde, el parmaklarinda

sislik ve agri, boyun hareketlerinde agri
« Sabah tutuklugu mevcut (15 dk)

.« Ates, dokinti yok. Son 1 ay iginde gegirilmis
enfeksiyon oykusd yok.

-Ozgegmis ve soygecmiste ozellik yok




Fizik Muayene
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Ates: 36,7°C

Nabiz: 86/dk

Kan basinci: 102/58 mmHg
Oksijen satiirasyonu: %97
Solunum sayisi: 20/dk

Yas

Agirlik: 42 kg (25-50p, -0,17 SDS)
Boy: 147 cm (25-50p, -0,64 SDS)
Viicut kitle indeksi: 19,44 (50-75p, 0,24 SDS)




Fizik Muayene

Genel durum orta-iyi. Biling agik, koopere, oryante. GKS:15

Turgor tonus normal. Dokintd yok. Cilt renginde degisiklik yok.
KDZ<2sn.

Bilateral solunum sesleri esit ve dogal.

S1+,52+, ritmik, ek ses duyulmad..

Batinda hassasiyet, defans, rebound, ele gelen kitle yok.

Sag el 4.parmak metokarpofalangeal (MKP) eklemde agri ve
sislik, sag diz: 31 cm, sag dizde i1si artisi mevcut. Sol diz: 29,5
cm, sag ayak bilegi 16 cm, sol ayak bilegi 17,5 cm ve agrili. Sol
3-4. metotarsofalangeal (MTP) eklemde agri. Kalga hareketleri
dogal. Boyun ekstansiyonda agrili.

Diger sistem muayeneleri olagan.




Laboratuvar-1
« AKS - 88,4 mg/dL

« Wbc: 6230/l « Albumin - 40 g/L

«Neu: 4120/1L «ALT (SGPT)-4,3 U/L
«Lym: 1580/l «AST (SGOT)-9,4 U/L

- Hgb: 10,2 gr/d| - Kalsiyum - 9,9 mg/dL
«MCV: 825 . Sodyum - 137,8 mmol/L
Rbc: 4.0 « Potasyum (K) - 4,8 mmol/L

« Fosfor (P) - 3,35 mg/dL
«Kreatinin - 0,4 mg/dL

. - « Magnezyum (Mg) - 2,1
 Tam idrar tetkiki: mg/dL
Dansite:1012 -LDH: 192 U/L

Lékosit protein, kan,nitrit: - .
negaﬂf.p o Ur'lk asit: 4,1 mg/d|

«PIt: 375.000 /L




Patolojik bulgular

» El parmaklarinda, sag

dizde, sol ayak bileginde .
Y J On tanilar

sislik ve boyunda, belde Ek tetkik

crekette o &O) .
13-




Ayirici tanilar

«Hematolojik maligniteler
Enfeksiyonlar
« Akut romatizmal ates

Juvenil idiopatik artrit




Laboratuvar-2

. CRP: 74,7 mg/L (0-5)

« ESH: 40 mm/sa (0-20)
«ASQO: 270 IU/ml

« Ferritin: 69,7 ug/L
«RF: negatif

« AntiCCP: negatif

EBV IgM negatif

EBV IgG: pozitif

CMV IgM: negatif
CMV IgG: pozitif
Brucella: negatif
Parvovirus B19: negatif

« EKG: normal sinirlarda.
« Ekokardiyografi: normal sinirlarda.
«Periferik yayma: 1 adet siipheli hiicre goriildi




Ayirici tanilar

«Hematolojik maligniteler

- Enfeksiyonlar ‘

« Akut romatizmal ates

Juvenil idiopatik artrit

v’ Ates yok

v' Muayenede enfeksiyon
dusindurur bulgu yok

v’ Serolojide ve PCR
tetkiklerinde pozitiflik

yok




Laboratuvar-2

. CRP: 74,7 mg/L (0-5)

« ESH: 40 mm/sa (0-20)
«ASQO: 270 IU/ml

« Ferritin: 69,7 ug/L
«RF: negatif

« AntiCCP: negatif

EBV IgM negatif

EBV IgG: pozitif

CMV IgM: negatif
CMV IgG: pozitif
Brucella: negatif
Parvovirus B19: negatif

« EKG: normal sinirlarda.
« Ekokardiyografi: normal sinirlarda.
«Periferik yayma: 1 adet siipheli hiicre goriildi




Tablo I: Jones kriterleri (2015 revizyonu).

Distk Riskli Toplumlar Orta-Yiiksek Riskli Toplumlar
Maijor Kriterler
Kardit (klinik ya da subklinik) Kardit (klinik ya da subklinik)
Poliartrit Monoartrieya poliartralji
Kore Kore
Eritema marginatum Eritema marginatum
Subkuitan nodll Subkdtan noddl
Mindr Kriterler
*Poliartralji Monoartralji
Ates (=38.5°C) Ates (=38°C)
ESH >60 mm/saat ve/veya CRP >3.0 mg/dL [ESH >30 mm/saat ve/veya CRP >3.0 mg/dL
TPR intervalinde uzama (yasa gore degerlendiriimeli) PR intervalinde uzama (yasa goére degerlendiriimeli)

FGecirilmis GAS enfeksiyonu bulgulari:
Yiksek veya ylukselen GAS antikor titresi
GAS icin pozitif bogaz kulttrt
Pozitif hizl GAS karbonhidrat antijen testi

Ik atak ARA tanisi: 2 major ya da 1 major + 2 mindr kriter
Tekrarlayan ARA ata@i tanisi: 1 major veya 1 major + 2 mindr ya da 3 mindr kriter
(Gegcirilmis GAS enfeksiyonu kaniti ile birlikte)

CRP: C-reaktif protein, ESH: Eritrosit sedimentasyon hizi, GAS: Grup A streptokok

*Eklem bulgulan ayni hastada hem major hem de mindr tani kriteri olarak kabul ediimez.

tKardit varsa PR intervalinde uzama tani kriteri olarak kabul edilmez.

$Geciriimis GAS enfeksiyonu kaniti kore, sinsi ya da ge¢ baslangich kardit durumlannda aranmamaktadir.

Turkiye Cocuk Hast Derg/Turkish J Pediatr Dis



Laboratuvar-2

. CRP: 74,7 mg/L (0-5)

« ESH: 40 mm/sa (0-20)
«ASQO: 270 IU/ml

« Ferritin: 69,7 ug/L
«RF: negatif

« AntiCCP: negatif

EBV IgM negatif

EBV IgG: pozitif

CMV IgM: negatif
CMV IgG: pozitif
Brucella: negatif
Parvovirus B19: negatif

« EKG: normal sinirlarda.
« Ekokardiyografi: normal sinirlarda.
«Periferik yayma: 1 adet siipheli hiicre goriildi




Bu asamada ne yapalim?

«Kemik iligi aspirasyonu

« Normoselliler heterojen , atipik hiicre
gorulmedi.




Ayirici tanilar

«Hematolojik maligniteler

E E NE KALDI
GERIYE?

Kemik iligi

aspirasyonunda malign
hiucreye rastlanmadi

+—FEnfeksiyenlar
—AkuFromatrizmeal-ates
« Juvenil idiopatik artrit




Juvenil Idiopatik Artrit (JIA)

« Artrit; eklemde eflizyon olmasi veya hareket kisitlihgt,
hareketle artan agri, 1s1 artisi bulgularindan en az ikisinin bir

arada olmasidir.
- JIA, cocukluk ¢aginin en sik goriilen romatolojik hastaligidir.

- 16 yasindan énce baglayan 6 haftadan uzun siren en az 1
eklemi tutan ve bu artriti agiklayacak baska bulgunun olmamasi

JIA olarak tanimlanir.

« Hastaligin ilk alti1 aydaki tipi baslangig tipi olarak kabul
edilmektedir.




Tablo 1. Jiivenil ldiopatik Artrit ILAR Siniflamas:

Sistemik baslangich JIA

Tamim: En az 2 hafta devam eden ve en az 3 glin intermitan vasifta oldugu dokiimante edilen atesin eslik ettigi bir ya da
daha cok eklemde artrit ve asagidakilerden en az bir tanesinin varlig:

1. Gelip gegici (sabit olmayan) eritematoz doknti

2. Yaygin lenfadenopati

3. Hepatomegali ve/veya splenomegali

4. Serozit

*Dislama: 1, 2, 3, 4

Oligoartikiiler JIA

Tanim: Ilk 6 ay icinde 4 ve daha az eklemi etkilyen hastalik. Iki alt grubu tanimlanmistir:
Persistan oligoartrit: Tim hastalik seyri boyunca 4'ten fazla eklemi tutmayan
Uzamis oligoartrit: Ilk 6 aylik oligoartikiiler gidisten sonra 4'ten gok eklemi etkileyen hastalik

*Dislama: 1,2, 3,4,5

*Dislama olciitleri
1. Psoriazis veya birinci derece akrabada psoriazis Oykisii
2. 6 yasindan biyik HLA-B27 pozitif erkek hastada artrit

3. Birinci derece akrabada ankilozan spondilit, entezit iligkili artrit, sakroiliitin eglik ettigi Inflamatuar barsak hastalig,
Reiter sendromu veya akut on Gveit

4. En az 3 ay ara ile tekrarlanan 2 veya daha fazla RF IgM testinin pozitif olmasi
5. Sistemik JIA bulgularinin varligi




RF negatif poliartikiiler JIA
Tamim: Hastaligin ilk 6 aylik seyri icinde 5 veya daha fazla eklemi etkileyen artrit; RF testinin negatif olmasi
Diglama: 1, 2, 3, 4, 5

RF pozitif poliartikiiler JIA

Tamim: Hastaligin ilk 6 aylik seyri icinde 5 veya daha fazla eklemi etkileyen artrit; en az 3 ay ara ile tekrarlanan 2 veya
daha fazla RF testinin pozitif olmasi

*Dislama: 1, 2, 3, 5

Psoriatik artrit

Tanim: Artrit ve psoriazis, veya artrit ve asagidakilerden en az bir tanesinin varlig:
1. Daktilit

2. Tirnaklarda noktalanma veya onikolizis

3. Birinci derece akrabada psoriazis

*Dislama: 2, 3, 4, 5

*Dislama olciitleri
1. Psoriazis veya birinci derece akrabada psoriazis Oykist
2. 6 yagindan biyik HLA-B27 pozitif erkek hastada artrit

3. Birinci derece akrabada ankilozan spondilit, entezit iligkili artrit, sakroiliitin eglik ettigi Inflamatuar barsak hastalig,
Reiter sendromu veya akut on dveit

4. En az 3 ay ara ile tekrarlanan 2 veya daha fazla RF IgM testinin pozitif olmasi
5. Sistemik JIA bulgularinin varligi




Entezit iligkili artrit

Tanim: Artrit ve entezit veya agagidakilerden en az ikisinin varliginda artrit veya entezit:
1. Sakoiliiak eklem duyarliigi ve/veya inflamatuar spinal agri

2. HLA B27 pozitifligi

3. > 6 yas erkek

4. Akut on {veit (genellikle agri, kizariklik ve fotofobinin eslik ettigi)

5. Birinci derece akrabada ankilozan spondilit, entezit iligkili artrit, sakroiliitin eglik ettigi Inflamatuar barsak hastalig,
Reiter sendromu veya akut on iveit

*Dislama: 1, 4, 5

Siniflandiriiamayan JIA
Tanim: Yukaridaki higbir tanimlamaya uymayan veya birden gok tanimlamaya uyan artrit

*Dislama olciitleri
1. Psoriazis veya birinci derece akrabada psoriazis Oykusi
2. 6 yagindan byik HLA-B27 poxzitif erkek hastada artrit

3. Birinci derece akrabada ankilozan spondilit, entezit iligkili artrit, sakroiliitin eglik ettigi Inflamatuar barsak hastalig|,
Reiter sendromu veya akut on dveit

4. En az 3 ay ara ile tekrarlanan 2 veya daha fazla RF IgM testinin pozitif olmasi
5. Sistemik JIA bulgularinin varlig




Romatoid Faktsr (RF) nedir? |

«Romatoid faktor IgG'nin Fc kismina karsi gelismis tipik
olarak IgM yapisinda bir antikordur.

«Pediatrik romatoloji pratiginde RF &lglimiinin esas faydas:
RF pozitif ve RF negatif olarak iki poliartikiiler JIA tipinin

ayriminda kullaniimasidir.

- Erigkin romatoid artritin aksine JIA'li cocuklarin biiyiik
kismi RF pozitifligine sahip degildir.




Romatoid Faktor (RF)

«Romatoid faktor pozitif poliartritli hastalarda hastalik
daha agresif seyreder ve bu hastalarda uzun dénemde
diger JIA alt tiplerine gore daha yiiksek sakatlik ve
daha distik remisyon orani bildirilmistir.

- Juvenil idioptik artrit tanisinin konulmasi veya
dislanmasinda RF testi genellikle faydali degildir ve
sadece poliartrit bulgusu olan hastalarda RF galisma

endikasyonu vardir.




RF yiksekligi yapabilen nedenler:

<+ Hepatit B ve hepatit C gibi kronik

enfeksiyonlar
+EBV enfeksiyonu
+Tuberkiloz
+Malignite
+Subakut infektif endokardit
«Primer Sklerozan Kolanjit
+Sarkoidoz
+Sistemik Lupus Eritematosus
+Sjogren sendromu
+Skleroderma
% Miks bag dokusu hastaliklari

Saglikli gocuklarin
73-8'inde herhangi
bir enfeksiyon sonrasi
gelisebilen gegici RF
pozitifligi gorilebilir.




Antisiklik Sitrilline Peptid Antikorlar: (Anti-CCP)
nedir?

« Romatoid artritte (RA) inflame sinovyum sitriilline peptidleri igcerir
ve RA'li hastalar sitriillin iceren substratlara spesifik olarak

baglanan antikor iretirler.
«RA ve JIA diginda pozitifligi saptanmaz.

« Bu antikorlar esas olarak poliartikiiler JIA'li ¢ocuklarda bulunmakla

birlikte, nadiren diger JIA tiplerinde de ortaya ¢ikabilirler.

« Anti-CCP antikorlar: daha siddetli hastalikla iliskili olup (RF negatif
hastalarda bile) daha agresif tedavi ihtiyacina isaret edebilir.

« Negatif saptanmasi hastaligi dislamaz.




Poliartrikdiler

&3 Juvenil

Idiopatik

%i& Artrit




Poliartrikiiler Juvenil Idiopatik Artrit (pJIA)

*Hastaligin ilk 6 ayinda 25 eklem futulumu vardir.

«Poliartirkiiler JIA, tim JIA tanili hastalarin #%20'inda
gorilir ( RF negatif: %15-20, RF pozitif pJIA: %5-10).

-pJIA tanili hastalarin yaklagik %85'i RF negatiftir.
« Siklikla 1-3 yas ve 9-14 yaslarinda pik yapar.
« Kizlarda erkeklerden daha siktir (3/1-13/1).




Klinik 6zellikler- RF negatif pJIA

«En az ti¢ farkl klinik formu vardir:
1. Geg baslangig yasi, simetrik poliartrit, yiiksek akut faz
reaktanlari, ANA negatifligi ve degisken prognozu ile eriskin RF

(-) romatoid artrite benzer.

2. Erken baslangi¢ yasi, asimetrik poliartrit, normal veya ilimli
yiksek akut faz reaktanlari, ANA pozitifligi, artmis kronik 6n

tveit riski ile oligoartikiiler JIA'ya benzer.

3. Sinoviyal hipertrofi ve eklem eflizyonunun olmadigi veya minimal
oldugu poliartropati, eklem katiligi, hareket kisitliligi ve normal

akut faz reaktanlarinin oldugu tablo (dry sinovit) .




Laboratuvar ozellikleri- RF negatif pJIA

« RF (-): ilk 6 ayda en az 3 ay arayla ¢ 9
2 kez saptanan RF negatifligi

« ESH, CRP orta derecede yiiksek

bulunur.

. Lokositoz ve trombositoz

gordlebilir.

- Hastalarin yaklasik yarisinda ANA

pozitiftir.




Tedavi- RF negatif pJIA

- Genellikle baslangi¢ tedavisinde metotreksat veya leflunomid
gibi hastalik modifiye edici ilaglar (DMARDSs) kullanilir.

. Intolerans durumunda sulfasalazin verilebilir.

« DMARD eftkisi baslayana kadar diisiik doz oral streoid

verilebilir.
- Aktif artritlerde intrartikiler streoid enjeksiyonu yapilabilir.

- Direngli hastalarda biyolojik ajanlara gegilmelidir.




Klinik 6zellikler- RF pozitif pJIA

- Siklikla lst ve alt ekstremitenin buyik ve kigiik eklemleri

tutulsa da servikal vertebralar ve temporamandibular eklem

de tutulabilir.

- Torakal ve lomber vertebra ve sakroiliak eklemler genellikle

korunur.

- Genellikle blyiik eklemler tutulsa da, karakteristik paterni
MKP, ve proksimal interfalangeal (PIP) eklemleri etkileyen

simetrik artrittir.




Laboratuvar 6zellikleri- RF pozitif pJIA

Inflamatuvar belirtecler RF
negatif pJIA'dakine benzerdir.

RF siklikla yiiksek titrelerde
pozitiftir.

« Anti-sitrullin peptid antikorlari
(antiCCP) da pozitif olabilir.




Tedavi- RF pozitif pJIA

- Kotl prognozu nedeniyle erken ve agresif tedavi gerektirir.
. Ilk tercih metotreksattir (alternatif leflunamid olabilir).

« Agrili eklemlere intraartikiler enjeksiyon uygulanabilir ve oral

diusik doz steroid (kopri) baslanabilir.

- Yiksek veya orta dereceli hastalik aktivitesinde biyolojik
ajanlara (etanercept, adalimumab, infliksimab, tosilizumab
gibi) tercih edilebilir.




Tedavi- RF pozitif pJIA

. K5t prognozu nedeniyle pJIA tanili hastada kétil

prognozla iligkili olan durumlar;

. Ilk tercih metotreksatti , ,
> Kalga veya servikal eklemi

« Agrili eklemlere intraart tutulumu,
diistik doz steroid (kopri 5 RF veya anti-CCP pozitifligi
-Yiiksek veya orta derece > Radyografik olarak hasar

ajanlara (etanercept, ad (erozyon, eklem araliginda

gibi) tercih edilebilir. daralma)




Tedavi- RF pozitif pJIA

- Kotl prognozu nedeniyle erken ve agresif tedavi gerektirir.
. Ilk tercih metotreksattir (alternatif leflunamid olabilir).

« Agrili eklemlere intraartikiler enjeksiyon uygulanabilir ve oral

diusik doz steroid (kopri) baslanabilir.

- Yiksek veya orta dereceli hastalik aktivitesinde biyolojik
ajanlar (etanercept, adalimumab, infliksimab, tosilizumab gibi)

tercih edilebilir.




JIA'da hastalik aktivitesi dlciitleri- JADAS

JADAS (Juvenile Arthritis Disease Activity Score)
« JADAS 4 ana basliktan olusmaktadir. JADAS skoru bu 4 baolimiin

aritmetik toplami ile hesaplanir.

1. Doktor Gorsel Analog Skoru (D-GAS): O ile 10 arasi puanlama ile
hastalik durumunun klinisyen tarafindan degerlendirilmesidir. En

iyi skor O, en kot skor 10 puandir.

No Moderate Worst
Pain Pain Pain
L | 1 1 L 1 1 1 1 1 N
| | | | § | | | | | | | b
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JIA'da hastalik aktivitesi dlciitleri- JADAS

2. Hasta/Aile Gorsel Analog Skor (HA-GAS): Hastanin ya da ailesinin
0-10 arasi puanlama ile hastalik durumunun degerlendirilmesidir. En
iyi skor O, en kot skor 10 puandir. Degerlendirmeyi 8 yas alti

¢ocuklarda ebeveyni yapar.

3. Eritrosit Sedimentasyon Hizi (ESH), C-Reaktif Protein (CRP): ESH
icin [ESH (mm/saat) - 20]/10 ve CRP igin [CRP (mg/L)-10]/10 formiilii
ile yeni hesaplamalar yapilir. Ornegin hastanin ESH degeri 80 mm/sa
ise 80-20 / 10 = 6 puan verilir.




JIA'da hastalik aktivitesi élciitleri- JADAS

4. Aktif eklem sayisi: Aktif eklem degerlendirilirken eklem sisligi
temel alinir. Eger eklemde sislik yok veya servikal ve kalga ekleminde
oldugu gibi sislik tespit edilemiyor ise hareketle hassasiyet ve
hareket kisithligi dikkate alinir. Eklem sayisi degerlendirilirken
JADAS skorunun 3 (10-27-71) versiyonu vardir:

vJADAS 10: Eklemin tiriine bakilmaksizin sis veya hassas eklemin
her biri sayilir. Kag eklem sayildiysa o kadar puan alinir. Maksimum
10 puan alinir. Eger 10'dan fazla eklem sayildiysa skorda 10 puan

alir.




JIA'da hastalik aktivitesi élciitleri- JADAS

vJADAS 71: Servikal, torasik, lumbal vertebralar tek eklem olarak
sayilir. Sakroiliak eklemler dahil edilmemistir. Bunun disindaki tim
eklemler tek tek sayilir. Bu eklemler servikal/torakal/lomber
vertebra(1), temporamandibular eklemler (2), sternoklavikular
eklemler (2), akromioklavikular eklemler (2), omuzlar (2), dirsekler
(2), el bilekler 2), metakarpofalengeal eklemler (10), proksimal
interfalangeal eklemler (10), distal interfalangeal eklemler (8), kalga
eklemleri (2), dizler (2), ayak bilekleri (2), subtalar eklemler (2),
tarsometatarsal eklemler (2), metatarsofalengeal eklemler (10),

interfalangeal eklemlerdir (10).




JIA'da hastalik aktivitesi dlciitleri- JADAS

vJADAS 27: Segilmis eklemlerde sayim yapilir. Servikal vertebra (1),
dirsekler (2), el bilekleri (2), 1-2-3. metakarpofalengeal eklemler
(6), proksimal interfalangeal eklemler (10), kalga eklemleri (2),
dizler (2) ve ayak bilekleri (2) sayilarak hesaplama yapilir. Diger

eklemler sayilmaz.

JADAS 10'da O ile 40 arasinda bir puan, JADAS 27" de O ile 57
arasinda bir puan, JADAS 71'de O ile 101 arasinda bir puan alinir.




JIA'da hastalik aktivitesi dlciitleri- JADAS

pJIA JADAS | JADAS
10/71 27

Tnaktif <1 <1 Tnaktif <1 <1
Hastalik Hastalik

Disik HA 1.1-3.8 1.1-3.8 Disik HA 1.1-2 11-2
Orta HA 3.9-105 3.9-8.5 Orta HA 2.1-42 2.1-4.2
Yiiksek HA >10.5 >8.5 Yiksek HA >4 2 >4 2
HA.: Hastalik Aktivite;i HA.: Hastalik Aktivites[

pJIA: poliartikiler JIA oJIA: oligoartikiler JIA

Hastamizda yatista, JADAS27: 6+8+2+7=23

Hastamizda poliklinik kontroliinde, JADAS27: 2+3+0+1= 6




Olgumuz

- Sag dizde belirgin ¢cap farki ve agrisi olan hastanin sag dizine

eklem igi steroid enjeksiyonu uygulandi.

- Kemik iligi aspirasyonunda malign hicreye rastlanmayan
hastaya sistemik metilprednizolon (ilk iki giin 10 mg/kg/gln
intravenoz, sonrasinda 2 mg/kg/qglin agizdan) ve subkutan
metotreksat(10-15 mg/mé/hafta) tedavisi baslandi.

- Takipte steroid azaltiimaya gegildi.




Olgumuz

- Tedavi oncesi topallamasi olan hasta poliklinik kontroliine

topallama olmadan yiriyerek geldi.

« Muayenede eklem ¢ap farklari gerilemis (sag diz ile sol diz
arasindaki ¢ap farki 0,7 cm e dismustu- diger eklemlerde siglik agri

yok), diger sistem muayeneleri dogaldi.
- Bakilan tetkiklerinde akut faz reaktanlar: negatif.
- Uveit agisindan goz muayenesi yapildi, hormal saptand.

« Poliklinik takipleri devam etmektedir.
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