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Romatolojide Akilel Tla¢ Kullanimi
Dr. Elif Celikel
TC Saghk Bakanhg1 Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi

Cocuk Romatoloji Boliimii

Tiim diinyada yanlis, gereksiz, etkisiz ve yliksek maliyetli ilag kullanimi ¢esitli sorunlara neden
olmaktadir. Bu etkiler arasinda hastalik ve 6liim oranlarinda artis, yan etki riskinin artmasi,
kaynaklarin yanls tiiketilmesiyle temel ilaclara bile ulasilabilirligin azalmasi, acil ve temel
ilaclara kars1 gelisebilecek direng nedeniyle tedavinin ekonomik ve sosyal maliyetinin artmasi
sayilabilir. Bunlardan dolay1 diinyada c¢esitli ¢oziim yollart iiretilmeye calisilmistir. Bu
baglamda diinyada “Akilc1 ila¢ Kullanimi (AIK)” calismalari baslatilmistir. 1985 yilinda
Nairobi’de yapilan DSO toplantis1 AIK calismalar igin baslangic sayilmaktadir. AIK, DSO
tarafindan; kisilerin klinik bulgularina ve bireysel 6zelliklerine gére uygun ilaca, uygun siire ve
dozda, en diisiik maliyette ve kolayca ulasabilmeleri olarak tanimlanmistir. Ulkemizde de
Saglhk Bakanligi'nca, “Akilci Ilag Kullanimi” ile ilgili ilk ¢aligmalar 1992 yilinda baslatilmis
olup hekimlerin ve halkin akiler ilag kullanimi konusundaki bilgi, tutum ve davranigini tespit
etmeye yoOnelik arastirmalar yapilmaya devam etmektedir.Romatolojik hastaliklarda da
birendikasyon i¢in uygun ilag; etkililik, gilivenlik, uygunluk ve maliyet kriterleri dikkate
alinmigsa akile1 olarak kabul edilir. Akile1 olmayan ila¢ kullanimi hastalarin tedaviye
uyuncunun azalmasina, ilag etkilesimlerine, direng gelismesine, hastaliklarin tekrarlamasina
veya uzamasina, advers olay goriilme sikliginin ve tedavi maliyetlerinin artmasina neden
olur.Akiler flag Kullanimmin saglanmasi konusunda farkindaligin olusturulmasi, toplum
bilincinin artirilmasinda hekim, eczaci, hemsire, diger saglik personeli, hasta/hasta
yakii,meslek orgiitleri ve diger (Medya, Akademi vb.) gruplar sorumluluk sahibi taraflar

olarak sayilabilir.
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Akut Eklem Romatizmasi ve Poststreptokokkal Reaktif Artrit

Dr. F. Sedef Tunaoglu
Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi

Cocuk Kardiyoloji BD

Akut eklem romatizmasinda eklem tutulumunun ozellikleri: A gurubu beta hemolitik
streptokok enfeksiyonundan 10-28 g sonra gelismesi; gezici olmasi; biiyiik eklemleri: diz, ayak
bilegi, dirsek, el bilegi tutmasi; salisilat ve nonsteroidal ilaglara hizli yanit vermesi; tedavi

edilmese bile 4 hf siirlip sekel birakmadan iyilesmesidir.

Poststreptokokkal artrit ise streptokok enfeksiyonlarindan kisa siire sonra (10 g) gelisen; bir ya
da daha fazla herhangi bir eklemi tutan; akut baslangicli; uzun siireli; rekiirren olabilen; salisilat

ve nonsteroidal ilaglara yanit1 az olan ve Jones kriterlerinin karsilanmadigi eklem tutulumudur.

2015 yilinda gbézden gecirilen Jones kriterlerine gore ARA yoniinden yliksek risk tasiyan
iilkeler icin monoartirit, poliartralji major kriter olarak kabul edilmistir. Poststreptokokkal
reaktif artritli hastalarin izleminde cocuklarda kardit gelistigi bildirilmistir.  Monoartrit
tutulumu olan ve tedaviye yaniti hizli olmayan ARA ve poststreptokokkal reaktif artrit
olgularinin ayiricl tanisi sorun olmaktadir. ARA proflaksisinin
yanisira  poststreptokokkal reaktif artritli olgularin da kardit olasilifi yoniinden bir

yil izlenmesi ve proflaksi verilmesi dnerilmektedir.
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Artritli Hastanin Ortopedik Degerlendirilmesi
Dr. Akif Muhtar Oztiirk

Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Ortopedi Anabilim Dal

Eklem agris1 ve ekstremite kaynakli agr1 bircok farkli nedene bagli olarak ortaya ¢ikabilir. Bu
nedenler travmatik olabilecegi gibi, enfeksiyonlara, bagisiklik sistemi nedenli, gelisimsel
hastaliklara bagli, timoral tutulumlara, nérolojik hastaliklara ve metabolik sorunlara bagl
ortaya cikabilir. Bu muhtemel nedenler arasinda transientsinovit, septik artrit, juvenil idiopatik
artrit (JIA), reaktif artrit, ve diger enflamatuar hastaliklar, ve femur basi1 epifiz kaymast,
LeggCalvePerthes hastaligi, ALL, nedenler goreceli olarak digerlerine gore klinikte daha sik
ortaya ¢cikmaktadir. Artrit nedenleri arasinda septik artrit en sik hastaneye yatirilma nedenidir,
bunu JIA izler. Bu iki klingk tablonun tedavisi ¢ok farkli oldugundan hastanin ilk
degerlendirmesi sirasinda ayirict taninin dogru sekilde yapilmast ¢ok onemlidir.Septik artrit
ortopedik bir acil durumdur ve erken dogru tedavi ¢ok onemlidir. Eklem agrisi, ekleme yiik
vermeme, ve ates en Onemli bulgulardir. USG ile erken donemde eklemde efflizyon
gosterilebilir. Septik artrit tanisinda etken bakterinin kiiltiirde iiretilmesi altin standart olmakla
beraber, bu her zaman miimkiin olamamaktadir. Ozellikle hastaligin ortaya ¢iktig1 ilk hafta
icerisinde JIA ve septik artrit ayiric1 tanis1 gii¢ olabilir. Transientsinovit, septik artrit ve JIA
arasinda ayirimi yapmada yardimci olacak kriterler bu nedenle olduk¢a dnemlidir. Septik artit
tedavisinde eklem lavaji ve enfektesinovial dokularin eksizyonu, uygun doz ve siirede
antibiyotik tedavisi elzemdir. Hastaligin klnik takibinde uzun doénemde kikirdak hasarlari,

biliylime bozukluklar1 ve avaskiiler nekroza kars1 dikkatli olunmalidir.
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Artritli Hastanin Radyolojik Degerlendirilmesi

Dr Suat Fitoz
Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji AD, Cocuk Radyolojisi BD.

Eklemlerin inflamasyonuherhangibir eklemi ilgilendirebilir ve bu siire¢ enfeksiyon, transient sinovit
veya sistemik artropatilerin bir pargas: seklinde olabilir. Nadiren sistemik veya metabolik patolojilerde
de romatolojik hastaliklari taklit eden bulgular izlenebilir. Radyolojik anlamda acil miidahele gerektiren
septik artrit tanis1 olduk¢a dnemlidir. Direkt grafide yag planlarindaki yer degisikligi efiizyon agisindan
onemlidir. Suprapatellar ve el bilegindeki eflizyonlarda duyarlilik yiiksektir. Ultrasonografi efiizyon
saptamada en duyarli yontemdir. Transuda veya eksuda ayrimi yapilabilir. Yogun igerik eklem igi
kanama, piiveya uzun siireli ve protein igerigi artmis eflizyonlarda gozlenebilir. Sonografi sinovyal
kalinlagsma ve ylizeye yakin eklem kikirdaginin degerlendirilmesinde de kullanilabilir. Power ve renkli
Doppler ilavesi aktif inflamasyon donemlerinde sinovyal yiizlerde ve tendonlarda veya inflamasyona
katilan komsu yumusak dokuda vaskiilarite artisin1 ortaya koyabilir. Bilgisayarli tomografi (BT)
radyasyon igerigi nedeniyle onerilmez. En sik osteomyelit ve sakroileittetercih edilmektedir. Ekleme
yonelik en duyarli yontem MR inceleme olmakla birlikte ¢ocuklarda kullanimi her zaman pratik
degildir. Eflizyon yanisira eklem kikirdagi, eklem kapsiilii ve sinovyum ile komsu kas ve tendonlarin
degerlendirilmesinde {istiinliigii tartisgilmazdir. Ancak solid sinovyal kalinlagmalar kontrast
kullanilmaksizin yogun icerikli eflizyonlardan ayirt edilemez. MR inceleme US’nin yetersiz kaldigi
durumlarda 6zellikle de kemik iligi ddemi ve mikro kiriklar igin saklanmalidir. Toksik sinovitte Ki
6demi yoktur ancak septik artrit ve romatolojik grupta kemik iligi 6demi izlenebilir. Sistemik tutulumlu
olgularda 6zellikle MR inceleme sintigrafinin yerini almaya adaydir.Radyolojik genel yaklasimda ilgili
eklem ile ilgili sonografik inceleme ilk basamaktir. Eger US’de eflizyon veya sinovyal kalinlasma
saptanmaz ise agiklayici diger nedenlere yonelik inceleme gerekir. Eger US’de s1v1 saptanmissa transuda
veya eksuda olup olmadigi belirlenmelidir. Ultrasonografi eklem sivisinin Orneklenmesi veya

injeksiyonlar i¢in de tedaviye rehberlikte kullanilabilir.
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Enfeksiyoncu Gozii ile Artrit
Dr. Ergin Ciftci
Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1 Bilim Dah

Eklemler ¢ok cesitli enfeksiyon etkenleri tarafindan dogrudan veya enfeksiyon etkenine tepki
olarak, immiinolojik mekanizmalar araciligiyla, dolayli bi¢imde etkilenebilir. Bu kapsamda
eklemleri tutan en 6nemli enfeksiyon septik artrittir. Septik artrit siklikla bakterilerin neden
oldugu eklemin siipiiratif inflamasyonudur. Tan1 gecikmesi ve yetersiz tedavi kiginin yagamini

omiir boyu etkileyebilecek eklem ve kemik hasarina neden olabilir.

Septik artrit en sik 3 yas altindaki ¢ocuklarda goriiliir. En sik biiyiik eklemler tutulur ve siklikla

sadece tek eklem tutulumu vardir.

Septik artrit etkenleri gocugun yasina gore degisiklik gosterir. Yenidogan ve <2 ay bebeklerde
en sik goriilen etkenler S. aureus, B grubu streptokok ve E. coli, K. pneumoniae gibi gram
negatif enterik basillerdir. N. gonorrhoeae ve Candida tirleri bu yas grubunda nadiren
goriilebilir. ki aydan biiyiik hastalarda en sik etken S. aureus’tur. Pndmokok, H. influenzae tip
b ve S. pyogenes sik goriilen diger etkenlerdir. H. influenzae tip b asilamasinin yaygin
kullanildig1 toplumlarda bu etkenin goriilme sikligi ¢ok azalmistir. Sugicegi sirasinda S.
pyogenes, orak hiicre anemisi olanlarda Sa/monella, adolesanlarda N. gonorrhoeae septik artrit
yapabilir. K. kingae Ozellikle son yillarda giderek 6nem kazanan bir etkendir. Bakteriler
hematojen yolla, ekleme komsu dokulardaki enfeksiyonun ekleme yayilmasi ve eklem
kapsiiliiniin biitiinliigiiniin bozulmas1 ile ekleme ulasir. Kiiciik bebeklerde, kiigiik kilcal
damarlar epifiz bliylime plagin1 geger ve enfeksiyonun epifiz ve eklem bosluguna yayilmasina
olanak saglar. Proksimal humerus ve proksimal femur gibi epifizin eklem kapsiiliiniin i¢inde

yer aldig1 bolgelerde gelisen osteomiyelit dogrudan eklem araligina yayilim gosterebilir.

Septik artrit en sik diz, kalca ve ayak bilegi gibi alt ekstremitenin biiyilik eklemlerinde goriiliir.
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Septik artritin klasik bulgular ates yiiksekligi, eklem agris1 ve tutulan eklemin tizerinde sislik,
1s1 artig1 ve kizariklik bulunmasidir. Septik artritte eklem hareketleri ¢ok agrilidir, hasta tutulan

eklemini hareket ettiremez.

Lokositoz, sola kayma, sedimentasyon ve CRP yiiksekligi ¢ogunlukla saptanan laboratuvar
bulgularidir. CRP ve sedimentasyon tedaviye yanitin izlenmesinde ve tedavi siiresinin
belirlenmesinde yardimer incelemelerdir. Kan kiiltiiriinde hastalarin %30-40’1nda iireme
saptanir. Klinik olarak septik artrit diigiiniilen ve eklem effiizyonu saptanan tiim hastalarda tani
icin mutlaka artrosentez ile elde edilen eklem sivisi incelenmelidir. Eklem sivisinda lokosit
say1s1 artar (50.000-150.000/mm’), segment egemenligi goriiliir, protein yiiksek ve glukoz
diistiktiir. Gram boyamada siklikla bakteri saptanir. Septik artritte eklem sivisindan alinan

kiiltiirlerde pozitiflik oran1 %50-70’dir.

Direkt grafilerde ¢evre yumusak dokularda sislik, yumusak doku planlarinda kaybolma ve
eklem araliginda genisleme saptanabilir. Septik artrit bulunmasimna ragmen direkt grafiler
normal olabilir. Ultrasonografi ozellikle kalga eklemini degerlendirmede eklem i¢i sivisinda
artis olup olmadiginin belirlenmesinde ¢ok yararli bir yontemdir. BT ve MRI derin yerlesimli

kalca, omuz, sakroiliak eklem gibi alanlarda i¢in yararhdir.

Septik artrit tedavisi eklem iginde biriken piiriilan materyalin bosaltilmasi ve uygun
antibiyotigin verilmesinden olusur. Acil drenaj kalga ve omuz eklemini tutan septik artritte cok
onemlidir. Eklem i¢inde biriken piiriilan sivinin bosaltilmas1 acik drenaj, artroskopik drenaj
veya tekrarlayan aspirasyonlarla yapilabilir. Eklem sivist ve kan kiiltiirii alindiktan sonra
ampirik antibiyotik tedavisine hemen baglanilmalidir. Eklem sivisinin gram boyamasi,
antibiyotik secimini yonlendirebilir. Tedavi siiresi genellikle 3-6 haftadir. Erken tan1 ve uygun

tedavi ile prognoz iyidir.
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Entesit Tliskili Artrit
Dr. Selguk Yiiksel
Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Romatoloji BD

Entesit iligkili artrit (ERA), entez bolgelerinde ve eklemlerde inflamasyonla seyreden, daha ¢ok
8-12 yas arasindaki erkek cinsiyeti tercih eden, ekstraartikiiler tutulumda gosterebilen ve ILAR
(International League Against Rheumatism, Uluslararas1 Romatizma Birligi) kriterlerine gore
juvenil idiopatik artritin (JIA) alt tiplerinden biridir. JIA hastalarmin yaklasik % 10-19°u ERA

olarak simiflandirilmigtir. Tiirkiye’den % 18- 39 arasinda oranlar bildirilmistir.
ILAR Kiriterleri:

Tanim:

e Artrit ve entezit
veya

* Artrit veya entezit ile birlikte asagidakilerden en az ikisinin varligt:

Sakroiliiak eklem duyarlilig1 ve/veya yangisal (inflamatuvar)spinal agr1
HLA B27 pozitifligi

> 6 yas erkek

Akut 6n tiveit (genellikle agri, kizariklik ve fotofobinin eslik ettigi)

wok D=

Birinci derece akrabada ankilozan spondilit, entezit iligkili artrit, sakroiliitin eslik
ettigi yangisal(inflamatuvar) barsak hastalig1 (IBH), Reiters endromu veya akut 6n

uveit

Dislama olciitleri:
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1. Psoriazis veya birinci derece akrabada psoriazis dykiisii
2. Enaz3 ay ara ile tekrarlanan 2 veya daha fazla RF IgM testinin pozitif olmasi

3. Sistemik JIA bulgularinmn varlig:

Yeni 2018 JiA kriterleri (PRINTO):

* Periferikartrit ve entezit
veya

* Artrit veya entezit yaninda 3 aydan uzun inflamatuar bel agris1 ve goriintiilemede
sakroiliit bulgusu
veya

* Artrit veya entezit yaninda asagidakilerden 2 tanesi:

Sakroiliyak eklem hassasiyeti
Inflamatuar bel agris1
HLA-B27 pozitifligi

Akut semptomatik 6n iiveit

A o e

Birinci derecede akrabada spondiloartropati dykiisii

Entesitbulgular1 hastalarin %66-82’de ERA tanis1 aldiginda mevcuttur. Entezit tendonlarin
kemige yapisma bolgesinin inflamasyonudur ve oOzellikle en sik alt ekstremitede asil
tendonunun ve plantar fasyanin kalkeneusa tutunma boélgesi ile kuadriseps femoris kasinin

tiiberositastibiaya tutunma bolgesinde gozlenir.

Eklem tutulumu da yine en sik alt ekstremitede asimetrik sekilde ve oligoartikiiler formdadir.

Tarsitin ERA’da diger JIA alt gruplarma gore daha sik goriildiigiine dair gériisler mevcuttur.
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Aksial tutulum inflamatuar bel agris1 ve/veya sakroiliak hassasiyet seklinde olabilecegi gibi
baz1 sakroiliit hastalar1 asemptomatik olabilir. Yaklasik % 10-24 hastada tan1 aninda aksial

tutulum tespit edilebilmektedir.

ERA hastalarina fizik muayenede entez noktalarma ve sakroiliak ekleme dokunmak disinda
modifiye Schober testi uygulanmalidir. Schober testinin pozitif olmasi eklemde tutulum oldugu
yoniinde bir bulgudur. Hasta ayakta ve dik pozisyondayken isaretlenen 15 cm’lik bolgenin hasta
dizlerini kirmadan egildiginde en az 6 cm agilmasi beklenir. Eger bu esneme gergeklesmezse

Schober kisitl ya da pozitif kabul edilir.

ERAhastalarinin ANA veya RF gibi serolojik testleri tipik olarak negatiftir, ancak % 60 hastada
HLA-B27 pozitiftir. HLA-B27 pozitifliginin; hastaligin kotii prognozu, aksial tutulumu ve
artrit dis1 bulgular (Uveit, IBH) igin bir risk faktorii olduguna dair yaymnlar mevcuttur.

Uveit %30 oraninda gériilmekle birlikte akut semptomatik on iiveit olarak ortaya gikabilir. Bazi

olgularda, iskelet tutulumu olmadan 6nce iiveitilk bulgu olarak ortaya ¢ikabilir.

ERA hastalar1 genelde NSAI tedavisine ve fizik tedaviye iyi yanit vermekle beraber, direngli
olgularda salazopirin ve metotreksat gibi hastalik modifiye edici ajanlar (DMARD)
kullanilmaktadir. Ozellikle aksial tutulumu olup HLA B27 pozitif olanlarin biyolojik ajanlara
ihtiyac1 daha ¢ok olmaktadir.
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Ailevi Akdeniz Atesi Artriti

Dr. Semanur Ozdel

Sami Ulus Cocuk Hastanesi, Cocuk Romatoloji Boliimii

Ailevi Akdeniz Atesi (AAA), ates yiiksekligine eslik eden periton, sinovya ve plevra tutulumu ile
karakterize; 6-72 saat siliren ve kendi kendine iyilesen akut inflamasyon ataklari ile ortaya ¢ikan;
otozomal resesif kalitilan etnik kdkenli bir hastaliktir. Ataklar belirsiz araliklar ile tekrarlar ve hastalik
yasam boyu siirer. Ozellikle; Yahudi, Tiirk, Ermeni ve Arap toplumlarinda sik gériilmektedir. Ailevi
Akdeniz atesi tanisi klinik bulgularla konulur. Hastalarin atak doneminde ve ataksiz donemde
degerlendirilmesi tanida 6nemlidir. Ailevi Akdeniz atesinde artrit, %25-75 goriilme siklig1 ile ates ve
karin agrisindan sonra en sik goriilen klinik bulgudur ve hastalarin %16’sinda ilk belirti oldugu
bildirilmistir. Tipik olarak gezici olmayan, eklemde hasar yapmayan, eklemleri asimetrik olarak tutan,
siklikla monoartrit tarzindadir. Cocuklarda erigskinlerden daha sik goriilmekte olup, nadiren birkag¢ eklem
tutulumu seklinde de goriilebilmektedir. En sik tutulan eklem; ayak bilegi olup, sirasiyla diz, kalca, el
bilegi, omuz ve dirsek eklemi tutulumu goriiliir. Yakinmalar genellikle ani gelisip, birkac giin veya 1-2
hafta i¢inde kendiliginden kaybolmaktadir. Akut baslangicin aksine hastalarin %2,5-10’unda bir aydan
daha uzun siirebilen uzamis artrit ataklar goriilebilir ve eklemdeki sislik ve agr1 birkag¢ giin icinde
iyilesmeyip kronik bir monoartrite doniisebilir.Ailevi Akdeniz atesinin ve artritinin tedavisi evrensel ve
alternatifsiz tedavi olan kolsisindir. Yeterli dozda ve diizenli kolsisin kullanim1 hastalarin ¢ogunda atak
gelisimini ve tiim hastalarda amiloid gelisimini dnler. Kolsisin tedavisine direngli olgulardaAnti-I1L-1

ve anti-TNF tedavileri ile ilgili iyi sonuclar bildirilmistir.
Anahtar kelimeler:Ailevi akdeniz atesi, artrit, kronik artrit
Referenslar:

1- Lidar M, Livneh A FamilialMediterraneanfever: clinical,
molecularandmanagementadvancements. Neth J Med. 2007; 65: 318-324.
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Genetikci Gozii ile EKlem

Dr. Pelin Ozlem Simsek Kiper
Hacettepe Universitesi T1ip Fakiiltesi
Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Anabilim Dah

Cocuk Genetik Hastaliklar: Bilim Dah

Iskeletin genetic hastaliklari iginde yer alan ve dnemli bir yere sahip olan osteokondrodisplaziler
(iskeletdisplazileri), genellikle yapisal protein, metabolic yolak ve biliylime plagt regiilasyon
bozukluklarindan kaynaklanan, kemik ve/veya kikirdagin gelisim ve biiylimesinin etkilendigi, kas-
iskelet sistemi disinda diger system tutulumlarinin da goriilebildigi dogustan iskelet hastaliklar1 olarak
kabul edilirler. Tek tek ele alindiklarinda “nadir hastalik” olarak degerlendirilseler de grup olarak iskelet
displazisi insidans1 1/5000 olarak bildirilmektedir. Uluslararas1 Iskelet Displazisi Dernegi’nin
(International Skeletal Dysplasia Society-ISDS) 2015 yilinda yaptig1 son giincellemeye gore iskeletin
genetic hastaliklar1 kapsaminda 42 grup altinda incelenen toplam 364 gen defektinden en az birinin
etken olarak gosterildigi 436 antite s6z konusudur. Bu siniflandirmaya gore iskeletin genetic hastaliklari;
ilgili tek gen veya gen gruplar1 (FGFR3, kondro displazi grubu veya siilfasyon bozukluklar1 grubu),
belirli bir fenotipik 6zellik (multipl eklem dislokasyonlari grubu) veya bazi radyografik bulgular
(metafizyeal displazi grubu veya slender kemik displazi grubu gibi) yardimiyla tanimlanmaktadirlar.
Iskeletin genetic hastaliklar1 zemininde eklem bulgular1 ¢oklu dislokasyon, erken osteoartrit ve/veya
hareketkisithligi seklinde olabilir. Ozellikle tip 2 kollajen (Grup 2) ve tip 11 kollajen (Grup 3) defektleri,
siilfasyon bozukluklart (Grup 4), c¢oklu eklem dislokasyonlu displaziler (Grup 20), genetic
inflamatuvar/romatizma benzeri arthropati (Grup 31) grubu ve eklem olusumunda bozukluk ve
sinoztozis (Grup 42) grubu hastalar1 farkli eklem sikayet ve bulgulari ile bagvurabilirler. Bu konugmada
iskeletin genetic hastaliklar1 zemininde eklem bulgular1 ve iliskili hastalik gruplar1 hasta 6rnekleri ile

tartigilacaktir.
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Hematolojik-Onkolojik Hastaliklarda Eklem Tutulumu
Dr. Nese Yarah
Ankara Cocuk Saghgi ve Hastalaiklar1 Hematoloji Onkoloji SUAM

Cocuk Hematoloji Onkoloji Boliimii

Kas ve iskelet sistemine ait yakinmalar ve bulgular hematolojik-onkolojik hastaliklarin baslangic
bulgusu olarak yada hastaligin seyri sirasinda ortaya ¢ikabilir. Kemik, ve sinovium unprimer tiimorleri,
kemik metastazlari, sekonder hipertrofik osteoartropatiler ve kemik iliginin maligninfiltrasyonlaridirek

kemik agis1 ve lokalize sislik yani sira artrit veya artralji seklinde kendini gdsterebilir.

Cocukluk caginda en sik rastlanan malign hastalik olan akut 16semi olgularinin %25’iyaygin kemik
agrisi, %2-10’u artralji ve artrityakinmasi ile bagvurabilmektedir. Bu olgularin bir kisminda diger fizik
muayene bulgular1 ve tam kan tablosu tamamiyla normal olabilir ve bu olgular kolaylikla romatolojik
hastaliklarla karigabilirler. Daha nadir de olsa ¢ocukluk ¢aginda lenfoma ve néroblastom hastalarinda
da eklem yakinmalari bulunabilir. Gece olusan kemik agrilari, sabah tutuklulugununolmayist ve kemik
iizerine basmakla asir1 hassasiyet malignite yoniinden dikkat gekicidir. Ozellikle juvenil idiopatik artritle
karisabilen ve steroid tedavisi ile kismi remisyon saglanabildiginden tanida gecikmeye neden olmamak
icin basta kemik iligi aspirasyonu olmak iizere goriintiileme tetkiklerinin dikkatle degerlendirilmesi

gerekmektedir.

Hemofili, talasemi ve orak hiicreli anemi gibi bazi benign seyirli hematolojik hastaliklar da eklemlere
ait bulgular ile basvurabilirler. Ozellikle en ©nemli bulgusu hemartrozolan hemofilik
hastalar,eklemlerinde agri, sislik ile bagvurduklar1 acil servislerden ortopedi kliniklerine
yonlendirilmekte ve gereksiz girisimlere maruz kalabilmektedirler. Orak hiicre anemisi tanili hastalarin
agrili krizlerinde ortaya ¢ikan kemik-eklem yakinmalarida enfeksiyon veya enflamatuar hastaliklarla
karisabilmektedir.Bu hastalarin takiplerinde de tekrarlayan-kronik eklem degisiklikleri onemli

morbidite nedeni olmaktadir.

Hematolojik- onkolojik hastaliklarinin seyrindeki eklem bulgular1 iyi bilinmeli ve hastaliklardan
stiphelenildiginde hematoloji-onkoloji danisim1 yapilmali, takiplerinde osteoartopati gelisen hastalar ise

romatoloji boliimii ile ortak takip ve tedavi edilmelidir.
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Metabolik Hastaliklarda Eklem Tutulumu

Dr Tuba Eminoglu

Ankara Universitesi Cocuk Metabolizma Hastahklar1 BD

Iskelet sistemi kemik ve kartilaj dokudan olusur. Bu iki doku sistemik metabolizmaya katilir ve
bu nedenle bir¢ok kalitsal metabolik hastalik kemik metabolizmasi, iskelet biiylimesi ve kas
iskelet sistemi lizerine etkilere sahiptir. Kalitsal metabolik hastaliklar; kas iskelet sistemini
primer veya sekonder tutulum yaparak etkileyebilir. Kalitsal metabolik hastaliklar tiim diinyada
yaklagik olarak 1/5000 ¢ocukta gozlenmektedir. Kas iskelet sisteminin genetik bozukluklari
arasinda dnemli bir oran kalitsal metabolik hastaliklar olarak tanimlanan enzim veya transporter
defektleri nedeni ile ortaya ¢ikmaktadir. Bu hastaliklar siklikla multisistem tutulumuna neden
olur. Kas iskelet sistemi bulgulari; dizostozis multipleks, dejeneratif bileteral kalga displazisi,
torakolumbar kifoz veya kifoskolyoz (gibbus deformitesi), eklem kontraktiirleri ve sertligi,
artrit, atralji, koksa veya genu valga deformiteleri, pence el deformitesi, eklemlerde
hipermobilite, distal ekstremitelerde noropatik agri, osteopeni, osteonekroz, sekonder artrit,
cocukluk c¢aginda gozlenen karpal tiinel sendromu olarak siralanabilir. En sik eklem
tutulumuna neden olan kalitsal metabolik hastaliklar arasinda; alkaptoniiri, sitositorolemi,
mevalonik asidiiri, kalitsal hipofosfatemik rikets, hipofosfatazya, mukopolisakkaridozlar,
mukolipidozlar, oligosakkaridozlar, fabry, farber, gaucher, nieman pick hastaligi, piirin
plirimidin metabolizmas1 bozukluklarindan gut -HPRT eks; PRPP hiperaktivasyonu,
hemakromotozis ve wilson hastalig1 sayilabilir. Kas iskelet sistemine ait bulgular, hastaliklarin
erken evrelerinde veya hafif formlarinda ilk sikayet olabilir ve hastalar bu bulgular ile ilk olarak
romatoloji kliniklerine bagvurabilir. Bu bulgular multisistem tutulumunun bir pargasi ise veya
birka¢g semptom birlikte gdzleniyorsa romatoloji uzmanlart i¢in uyarict olmalidir. Ancak
kalitsal metabolik hastaliklarin kas iskelet sistemine ait semptomlar1 ¢ok tipik degildir ve klinik
bulgular romatolojik hastaliklara da benzemektedir. Bu nedenle ayirici tanisinda juvenil
idiyopatik artrit, akut romatizmal ates, biiylime agrisi, romatoid artrit, fibromiyalji/ kronik
yorgunluk sendromu, reynoud hastaligi, sistemik lupus erimatozis yer almaktadir. Kalitsal

metabolik hastaliklarin nadir gozlenmesi, kas iskelet sistemine ait bulgularin hastaliga spesifik
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olmamasi nedeni ile 6zellikle hastaliin hafif formuna sahip olan hastalar uzun siire yanlis
tanilar ile izlenebilmektedir. Bu nedenle eriskin ve g¢ocuk romatologlar arasinda bu
hastaliklarin farkindaliginin artirilmasi 6nemlidir. Bazi kalitsal metabolik hastaliklarda (fabry,
gaucher, baz1t MPS tipleri, hipofosfatazya gibi) nedene yonelik tedaviler mevcuttur. Erken tani
ve tedavi, kesin kiir tedavisi olmasa bile, kalic1 sekellerin dnlenmesi, hastaligin seyrinin
yavaglamasi ve yasam kalitesinin artmasini saglar. Ayn1 zamanda bu nadir hastaliklara tani

konulmasi hasta ve ailelerine genetik danigsmanlik verilmesi agisindan da ¢ok dnemlidir.
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Oligoartikiiler Juvenil Idiyopatik Artrit

Dr. Fatma Aydin
Ankara Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Hematoloji Onkoloji SUAM

Cocuk Romatoloji Boliimii

Juvenil idiyopatik artrit (JIA), gocukluk ¢aginim en sik gériilen kronik romatolojik hastaligidir.
Yedi alt smifa ayrilir ve ilk 6 ay icerisinde hastaligin sinifi belirlenir. Oligoartikiiler JIA en sik
goriilen alt sinif olup, JIA’l1 hastalarin yaklasik %50’sini olusturur. On alt1 yasindan once
baslayan, en az alti hafta siiren, dort ya da daha az sayida eklem tutulumu “oligoartikiiler JIA”
olarak tanimlanir. Kalict ve uzamis olarak iki gruba ayrilir. Dort veya daha az eklemde
hastaligin devam etmesi halinde “kalict oligoartikiiler JIA”, ilk alt: aydan sonra dértten fazla
eklemin tutulmas1 durumunda ise “uzamis oligoartikiiler JIA” olarak isimlendirilir. Hastalarin
yaklasik yarisinda uzamis oligoartikiiler JIA gelismektedir Artritin asimetrik olmasi, alti
yasindan once baslamasi, kizlarda sik goriilmesi belirgin 6zellikleridir. Siklikla bir-li¢ yas
arasinda pik yapar ve kizlarda, erkeklere oranla fazla goriiliir. Oligoartrit, siklikla alt
ekstremitenin eklemlerini, en sik dizi ve ayak bilegini etkiler. Hastalarin %70-80’inde ANA
pozitif saptanir ve bunlarin da %20-30’unda iiveit gelisir. Uveit disinda eslik eden sistemik
bulgu yoktur. Laboratuvar belirteclerinin siklikla normal olmasi beklenirken, akut faz
belirtelerinde hafif-orta diizeyde yiikseklik goriilebilir. Oligoartikiiler JIA’nm ayirict
tanisinda; diger JIA alt gruplari, enfeksiyonlar, inflamatuar barsak hastaligi, diger inflamatuar
hastaliklar, villonodiiler sinovit, malignansiler diisiiniilmelidir. Tedavide temel amag, uzun
stireli aktif olmayan bir hastalik durumu elde edebilmektir. Steroid dis1 antiinflamatuar ilaglar,
eklem i¢i steroid uygulamasi ve hastalik modifiye edici tedavilerle hastaligin kontrol altina
alinamadigr durumlarda biyolojik tedaviler kullanilmaktadir. Cocuk hastalarin izlemi ve

tedavisi, ebeveynler ile is birligi halinde yiiriitiilmelidir.

Anahtar kelimeler: Oligoartikiiler juvenil idiyopatik artrit, Kalict oligoartrit, Uzamis
oligoartrit, Uveit, Tedavi
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Sistemik Juvenil Idiyopatik Artrit

Dr. Deniz Gezgin Yildirim
Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi

Cocuk Romatoloji BD

Juvenil idiyopatik artrit (JIA), gocukluk ¢aginim en sik gériilen kronik romatolojik hastaligidir.
Yedi alt sinifa ayrilmaktadir. Sistemik JIA, JIA’li hastalar arasinda %10-20 oraninda
izlenmektedir. On alt1 yas oncesi baslangi¢li, en az 15 giin siiren intermittan karakterde atesin
yaninda artrit bulunan vakalarda, gelip gecici makiilopapiiler dokiintli, hepatomegali veya
splenomegali, yaygin lenfadenopati ya da serdzit bulunmasi ile tan1 konulmaktadir. Ayirici
tanida enfeksiyon, malignite, inflamatuvar barsak hastaligi ve metabolik hastaliklar
diisiiniilmelidir. En sik 1-5 yas arasinda goriilmekle birlikte her yasta izlenebilir. Diger JIA alt
tiplerinin aksine cinsiyetler arasi fark yoktur. Hastalik prevalansi 0.4-0.8/100000°dir. Tanida
ates ile birlikte belirginlesen, atesin diismesi ile kaybolan salmon rengi dokiintii onemlidir. Artrit
genellikle poliartikiiler karakterdedir, destriiktiftir, ancak hastalik baslangicindan aylar sonra
ortaya ¢ikabilmektedir. Hastalik seyri monosiklik (%40), polisiklik (%10) ya da persistandir
(%50). Diger JIA alt smiflarmin aksine sistemik JIA hiimoralimmiin sistem aktivasyonu sonucu
meydana gelen multisistemikinflamatuvar bir hastaliktir. Tanisal laboratuvar testi
bulunmamaktadir. Lokositoz, trombositoz, akut faz belirteglerinde yiikseklik, karaciger
fonksiyon test ve D-dimerartisi izlenir. Tedavide hafif olgularda nonsteroidal anti inflamatuvar
verilebilir. Sistemik bulgular 6n planda olan hastalarda steroid, hastalik modifiye edici ajanlar
ve biyolojik tedavier uygulanabilir. En 6nemli komplikasyon %10 oraninda izlenen makrofaj
aktivasyon sendromudur (MAS). Intermittan ates persistan hale gelen hastada, sitopeni, ferritin
ve trigliseridde artisg, eritrosit sedimentasyon hizi ve fibrinojende gerileme, purpurik dokiintii
ve santral sinir sistemi bulgular gelistiginde diisiiniilmelidir. Acil tan1 ve tedavi sarttir. Yiiksek
doz steroid ve biyolojik tedaviler faydalidir. Hastalar tedavi yan etki ve hastalik

komplikasyonlar1 agisindan ebeveynlerin is birligi ile yakindan takip edilmelidirler.

Anahtar Kelimeler: Sistemik juvenil idiyopatik artrit, Makrofaj aktivasyon sendromu,

Inflamatuvar hastalik, Tedavi






