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Sistemik Lupus Eritematozus
2016’un turevi

1. SISTEMIK LUPUS ERITEMATOZUS NEDIR?

1.1 Nedir?

Sistemik lupus eritamatozus (SLE) o6zellikle deri, eklemler, kan,
bobrekler ve merkezi sinir sistemi olmak Uzere vucudun farkli
organlarini etkileyebilen kronik, otoimmun bir hastaliktir. "Kronik", uzun
stre devam edebilecegi anlamina gelir. "Otoimmun" ise, bagisiklik
sisteminde, vucudu bakteri ve viruslerden korumak yerine hastanin
kendi dokusuna saldirdigi bir bozukluk anlamina gelir.

"Sistemik lupus eritematozus" adinin gecmisi, 20. yuzyilin baslarina dek
uzanmaktadir. "Sistemik" vicudun bir¢cok organini etkiledigi anlamini
tasir. "Lupus" Latince "kurt" anlamina gelen kelimeden turetilmistir ve
yuzdeki, kurdun yuzundeki beyaz isaretlere benzeyen karakteristik,
kelebek benzeri dokuntlye isaret eder. Yunanca "kirmizi" anlamina
gelen "eritematozus" ise deri dokuntlistunun kizilhgina karsilik
gelmektedir.

1.2 Ne kadar yaygindir?

SLE tim dunyada bilinir. Hastalik Afrikan-Amerikalilarda, aslen Hispanik,
Asyall ve Amerika yerlisi olanlarda daha yaygindir. Avrupa'da yaklasik
2.500 kiside bir SLE teshis edilmis olup tum lupus hastalarinin %15
kadarina, 18 yasindan once tani konulmustur. SLE'nin bes yasindan
once baslamasi nadir olup, ergenlikten 6nce baslamasi da sik degildir.
SLE'nin 18 yasindan once gorulmesi durumunda, hekimler, pediyatrik
SLE, juvenil SLE ve cocukluk cagi baslangich SLE gibi degisik isimler
kullanmaktadir. Dogurgan cagdaki kadinlar (15-45) en sik etkilenir ve
bu yas grubunda hastaliktan etkilenen kadinlarin erkeklere orani dokuza
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birdir. Ergenlik 6ncesinde hastaliga yakalanan erkek cocuklarin orani
daha yuksek olup her bes SLE hastasi cocuktan biri erkektir.

1.3 Hastaligin sebepleri nelerdir?

antif SLE bulasici olmayan, bagisiklik sisteminin yabanci bir madde ile
kisinin kendi doku ve hucreleri arasindaki farki ayirtetme yeteneginin
kayboldugu otoimmun bir hastaliktir. Bagisiklik sistemi, baska
maddelerin yani sira yanlislikla kisinin normal hucrelerini yabanci olarak
algilayan otoantikorlar uretir ve hlcrelere saldirir. Bunun sonucunda
bazi organlarda (eklemler, deri, bobrekler vs.) iltihaba neden olan
otoimm{n bir reaksiyon ortaya cikar. iltihaplanmanin anlami, etkilenen
vucut kisimlarinin isinmis, kizarmis, sis ve bazen hassas hale gelmesidir.
SLE’de olabilecedi gibi, iltihap belirtileri uzun sire devam ederse
dokularda hasar meydana gelebilir ve normal islevleri bozulur. Bu
nedenle, SLE'de tedavi, iltihabi azaltmayi amaclar.

Rastgele cevresel faktorlerle birlikte cok sayida kalitimsal risk
faktoérdnin, bahsettigimiz anormal bagisiklik yanitindan sorumlu oldugu
dustnulmektedir. Ergenlikteki hormonal duzensizlikler ve stresin yani
sira gunese maruziyet, viral enfeksiyonlar ve ilaclar (orn. izoniazid,
hidralazin, prokainamid, ndbet onleyici ilaclar) gibi cevresel faktorler
tarafindan SLE’'nin tetiklenebildigi bilinmektedir.

1.4 Kahtsal midir?

SLE ailesel olabilir. Cocuklar, kendilerini SLE gelisimine yatkin kilan,
henuz bilinmeyen bazi genetik faktorleri anne babalarindan
kalitabilirler. Bu, kendilerinde mutlaka SLE gelisecegi 6nceden belirlidir
anlamina gelmese de hastaliga yakalanmalari daha olasidir. Eger iki tek
yumurta ikizden birinde SLE teshis edilmisse; digerinde SLE riski
%50'den fazla degildir. SLE icin herhangi bir genetik test veya dogum
oncesi tani mevcut degildir.

1.5 Onlenebilir mi?

SLE 6nlenemez ancak etkilenmis cocuk, hastaligin baslamasini
tetikleyebilen veya alevlenmesine yol acan bazi durumlardan (6rnegin
gunes kremi surmeden gunese maruz kalma, bazi viral enfeksiyonlar,
stres, hormonlar ve bazi ilaclar) kacinmahdir.
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1.6 Bulasici midir?
SLE bulasici degildir. Yani bir kisiden baska bir kisiye gecmez.

1.7 Baslica belirtileri nelerdir?

Hastalik, yeni belirtilerin haftalar, aylar ve hatta yillar icinde
belirmesiyle yavas yavas baslayabilir. SLE’li cocuklarda yorgunluk ve
halsizlik gibi bu hastaliga 6zgu olmayan yakinmalar en sik baslangic
yakinmalaridir. SLE hastasi cocuklarin cogunda aralikh veya surekli ates,
kilo kaybi ve istah kaybi vardir.

Zamanla, bircok cocukta bir veya birkac organin tutulumunun yol actig,
hastaliga 6zgu yakinmalar gelisir. Deri ve mukoza tutulumu cok
yaygindir ve degisik deri déokuntuleri, 1si1ga duyarllik (gines i1sigina
maruziyet dokintlyu tetikler) ile burun veya agiz icinde Ulserler
bulunabilir. Burun ve yanaklarin etrafindaki tipik 'kelebek' dokuntda,
etkilenmis cocuklarin Ucte biri ile yarisinda gorultr. Bazen artmis sac
dokulmesi (alopesi) fark edilebilir. Soguga maruz kalindiginda ellerde
kizarma, beyazlasma ve morarma gorulebilir (Reynaud fenomeni).
Belirtiler arasinda eklem sisligi ve katiligi, kas agrisi, kansizlik, kolay
morarma, bas agrisi, nobetler ve gogus agrisi olabilir. SLE’li cocuklarin
cogunda bir dereceye kadar bobrek tutulumu olur ve bu tutulum,
hastaligin uzun dénemli sonucunu belirleyen baslica faktordur.
Bobrekte tutulumunun en yaygin belirtileri yuksek kan basinci, idrarda
kan ve protein ile 6zellikle ayak, bacak ve g6z kapaklarinda sisliktir.

1.8 Hastalik her cocukta ayni midir?

SLE belirtileri, tek tek olgular arasinda cok degiskenlik gosterir, bu
yuzden her cocugun profili ve belirti listesi farklidir. Yukarida aciklanan
belirtilerin hepsi hastaligin baslangicinda ya da hastalik seyri boyunca
herhangi bir zamanda olabilir. Lupusla ilgilenen hekiminizin recete ettigi
ilaclari almak, SLE belirtilerini kontrol etmekte yardimci olacaktir.

1.9 Cocuklardaki hastalik, eriskinlerdeki hastaliktan farkh
midir?
SLE, cocuklarda ve ergenlerde, yetiskinlerdeki SLE ile benzer sekillerde
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kendini gésterir. Ancak cocuklarda SLE, daha agir seyreder. Oyle ki;
herhangi bir anda cocuklar daha siklikla SLE kaynakl ciddi iltihap
ozellikleri gosterirler. SLE'li cocuklarda ayrica, yetiskinlere gore daha
fazla bobrek ve beyin hastaligi olusur.

2. TESHIS VE TEDAVI

2.1 Nasil teshis edilir?

SLE tanisi, diger hastaliklar dislandiktan sonra belirtiler (agri gibi),
bulgular (ates gibi), kan ve idrar testlerinin birlesimiyle konur. Tum
bulgu ve belirtiler ayni anda mevcut degildir ve bu durum, SLE'nin
cabuk teshis edilmesini glclestirir. SLE'yi diger hastaliklardan ayirt
etmeyi kolaylastirmak icin Amerikan Romatoloji Koleji (ACR) tarafindan
SLE'ye isaret eden 11 maddelik bir tani kriterleri listesi hazirlamistir.
Bu kriterler, SLE hastalarinda gozlenen bazi en yaygin belirti/
anormalliklere karsilik gelir. Kesin tani koymak icin, bir hastada
hastaligin basindan itibaren herhangi bir zamanda bu 11 kriterden en az
4’'Gnan olusmasi gereklidir. Ote yandan tecriibeli bir hekim, 4 kriterden
daha azi mevcutken dahi SLE tanisi koyabilir. Bahsedilen kriterler
sunlardir:

'‘Kelebek' dokuntu
Yanaklarda ve burun koprusu uzerinde meydana gelen kirmizi bir
dokuntidar.

Isiga karsi hassasiyet
Isiga karsi hassasiyet, glines i1sigina karsi asiri deri reaksiyonudur.
Genelde giysilerle ortllen kisimda gorulmez.

Diskoid lupus

YUzde, kafa derisinde, kulaklarda, goguste ve kollarda goérulen bozuk
para seklinde, pullu ve kabarik dokuntudur. Bu lezyonlar iyilesirken iz
birakabilir. Diskoid lezyonlar siyahlarda diger irklardan daha yaygin
goruldr.

Mukozal ulserler
AQizda ya da burunda ortaya cikan kucuk yaralardir. Genellikle
agrisizdir fakat burun ulserleri, burun kanamasina neden olabilir.
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Artrit

Artrit, SLE hastasi cocuklarin buyutk cogunlugunu etkiler. El, el bilegi,
dirsek, diz veya kol ile bacaklardaki diger eklemlerin sismesine ve
agrimasina neden olur. Agri gezici olabilir, yani bir eklemden digerine
gecer ve vucudun iki tarafinda ayni eklemlerde gorulebilir. SLE artriti
genelde kalici degisikliklere (deformite) neden olmaz.

Plorit

Plorit akcigerleri saran tabaka olan plevranin, perikardit ise kalbi saran
tabaka olan perikardin iltihaplanmasidir. Bu hassas dokulardaki
iltihaplanma, kalp ve akciger cevresinde sivi toplanmasina neden
olabilir. Plorit, nefes alirken artan tlrde bir gdégus agrisina neden olur.

Bobrek tutulumu

SLE’li cocuklarin neredeyse timunde vardir ve ¢cok hafiften cok
siddetliye kadar degisir. Baslangicta genellikle belirti vermez ve ancak
idrar tahlili ve bobrek islevine yonelik yapilan kan tetkikleriyle
saptanabilir. Belirgin bobrek hasari olan cocuklarda idrarda protein
ve/veya kan ve 0Ozellikle ayaklarda ve bacaklarda olmak Uzere sislik
gorulebilir.

Merkezi sinir sistemi

Merkezi sinir sistemi tutulumunun ortaya cikis sekilleri arasinda; bas
agrisi, nébetler ve dikkati toplamada ve animsamada guclik, duygu
durum degisiklikleri, depresyon ve psikoz (dusinmenin ve davranisin
bozuldugu ciddi bir mental durum) gibi néro-psikiyatrik tablolar yer alir.

Kan hucresi bozukluklari

Bu bozukluklar, otoantikorlarin kan hicrelerine saldirmasi nedeniyle
olusur. Kirmizi kan hucrelerinin (oksijeni akcigerlerden vicudun diger
bolimlerine tasirlar) yikimina hemoliz denir ve bunun sonucunda
hemolitik anemi gelisebilir. Bu yikim gorece yavas ve hafif olabilecegi
gibi cok hizli da olabilir ve acil bir duruma sebep olabilir.

Beyaz kan hucrelerindeki azalmaya |okopeni denir ve genellikle SLE'de
tehlikeli degildir.

Trombosit sayisinda azalmaya trombositopeni adi verilir. Trombosit
saylsl azalmis cocuklarda deride kolay morarma ve sindirim sistemi,
idrar kanali, rahim ve beyin gibi vicudun gesitli kisimlarinda kanama
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gorulebilir.

immiinolojik bozukluklar

Bu bozukluklar, kanda bulunan ve SLE’ye isaret eden otoantikorlara
karsilik gelir:

a) Anti-fosfolipid antikorlarinin bulunmasi (Ek 1);

b) Kendi DNA'sina karsi antikorlar (hucrelerin icindeki genetik yapiyi
hedef alan otoantikorlar). Birincil olarak SLE'de gorulUrler. Bu test sik sik
tekrarlanir cunku kisinin kendi DNA'sina karsi urettigi bu antikorlarin
miktarinda SLE aktifken artis yasanir ve bu test, hekimlerin hastaligin
aktivitesini olcmesine yardimci olur.

c) Anti- Sm antikorlari, ilk kez Smith adl bir hastanin kaninda
bulundugundan, onun ismi ithaf edilmistir. Bu antikorlar neredeyse
SLE'ye 6zgul goraldigunden siklikla taniyr dogrulamaya yardimci olur.

Anti nukleer antikorlar (ANA)

NUkleus denilen hlicre cekirdegini hedef alan otoantikorlardir. SLE
hastalarinin hemen hepsinin kaninda bulunur. Ancak bu test, baska
hastaliklarda ve hatta hafif derecede olmakla birlikte saglikli cocuklarin
da yuzde 5-15’inde pozitif olabildigi icin, pozitif ANA testi, tek basina
SLE'nin kaniti degildir.

2.2 Testlerin 6nemi nedir?

Laboratuvar testleri SLE tanisini koymada ve varsa, hangi ic organda
tutulum olduguna karar vermede yardimcidir. Dlzenli kan ve idrar
tetkikleri, hastaligin aktivitesi ve ciddiyetinin izlenmesinde ve ilacglarin
ne denli iyi tolere edildiginin tespit edilmesinde dnemlidir. SLE tanisinin
koyulmasinda, hangi ilaclarin recete edilecegine karar verilmesinde ve
kullanilmakta olan ilaclarin SLE iltihabini kontrol etmekte iyi islev gorup
gdérmediginin degerlendirilmesinde yardimci ¢cok sayida laboratuvar testi
bulunur.

Rutin klinik testler: cok sayida organin tutuldugu aktif bir sistemik
hastaliga isaret eder. Gerek Eritrosit Sedimantasyon Hizi (ESH, sedim)
gerekse C-reaktif protein (CRP) iltihap halinde artar. SLE'de ise ESH
artmis iken CRP normal bulunabilir. CRP'nin artmis olmasi, ek bir
enfeksiyon varhiginin delili olabilir. Tam kan sayimi; kansizligi, dasuk
trombosit ve beyaz kan hucresi sayisini ortaya cikarabilir. Serum protein
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elektroferezi ise gama globdulinlerin cogaldigini (artmis iltihap ve
otoantikor uretimi) gosterebilir. Albimin: dlUsuk seviyeleri, bobrek
tutulumu anlamina gelebilir. Rutin biyokimya panelleri bobrek
tutulumunu (serumda kan Ure azotu ve kreatininde artis, elektrolit
konsantrasyonlarinda degisiklikler), karaciger fonksiyon testi
anormallikleri ve kas tutulumu varsa kas enzimlerindeki artisi ortaya
cikarabilir. Karaciger fonksiyon testi ve kas enzimleri testleri: eger
karaciger veya kas tutulumu varsa bu enzimlerin seviyelerinde artis
olur. SLE’de tani aninda ve hastaligin seyri boyunca bébrek
tutulumunun saptamasinda idrar tahlilleri cok dnemlidir. idrar tahlili,
idrarda kirmizi kan hucreleri ya da asiri miktarda protein bulunmasi gibi
bobreklerdeki iltihabin ¢esitli bulgularini gosterebilir. Bazen SLE’
cocuklardan 24 saat boyunca idrar toplamalari istenebilir. Bu yolla
bobrek tutulumu erken evresi saptanabilir. Kompleman seviyeleri:
Kompleman proteinleri dogustan gelen bagisiklik (immun) sisteminin bir
parcasidir. Bazi kompleman proteinleri (C3, C4) immun reaksiyonlarda
tuketilebilir ve bu proteinlerin dustk duzeylerde olmasi, basta bobrek
hastaligi olmak Uzere aktif hastalik varliginin sinyalidir. SLE'nin vicudun
degisik bdlgeleri Uzerindeki etkilerine bakmak amaciyla ginimuzde pek
cok baska test de bulunmaktadir. Bobrekler etkilenmisse biyopsi (kUguk
bir doku parcasinin alinmasi) siklikla uygulanir. Bobrek biyopsisi SLE
lezyonlarinin tipi, derecesi ve yasiyla ilgili degerli bilgiler saglar ve
dogru tedaviyi secmede cok yararhdir. Bir lezyondan alinan deri
biyopsisi hem deri vaskuliti veya diskoid lupus tanisini koymada hem de
SLE'li bir kisideki cesitli deri dokuntulerinin dogasini belirlemede yararli
olabilir. Diger testler arasinda akciger filmi (kalp ve akcigerlerin
rontgeni), ekokardiyografi (EKG), kalp icin elektrokardiyogram (EKO),
akcigerler icin solunum fonksiyonlari, elektroensefalografi (EEG),
manyetik rezonans (MR) ve diger beyin taramalari ile muhtemelen
cesitli doku biyopsileri sayilabilir.

2.3 Tedavi/tam sifayla iyilesme mumkun mudur?

SLE'yi tam olarak iyilestiren, hastaliga 6zgu bir tedavi su anda yoktur.
SLE tedavisi, hem SLE bulgu ve belirtilerini kontrol etmeye hem de
hastaligin yol actigi organ ve dokulara kalici hasari da iceren
komplikasyonlari 6nlemeye yardimci olur. SLE tanisi ilk kondugunda,
hastalik genellikle cok aktiftir. Bu asamada hastaligi kontrol etmek ve
organ hasarini onlemek icin yuksek dozda ilaclar gerekebilir. Pek cok
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cocukta, SLE alevlenmeleri tedavi ile kontrol altina alinir ve hastalik
tedavinin hi¢c gerekmedigi veya ¢cok az gerektigi remisyona (hastalik
belirtilerinin kayboldugu doneme) girebilir.

2.4 Tedaviler nelerdir?

SLE’li cocuklarin tedavisinde onaylanmis bir ila¢c bulunmamaktadir.
SLE'nin belirtilerinin buylk cogunlugu iltihaptan dolayidir ve bu yizden
tedavisi, iltihabi azaltmayi amaclar. SLE’li cocuklarin tedavisinde
neredeyse evrensel olarak kullanilan bes ila¢c grubu vardir:

Nonsteroid antiinflamatuvar ilaclar (NSAii’ler)

Ibuprofen veya naproksen gibi iltihap giderici ilaclar (NSAIi'ler), artrit
agrisini kontrol etmekte kullanilir. Genellikle cok kisa bir slire icin recete
edilirler ve artrit duzelince dozunun azaltilmasi onerilir. Bu ilac ailesinde
aspirin de dahil olmak Uzere pek cok degisik ilac yer alir. Guinimuzde
aspirin iltihap giderme etkisi icin nadiren kullaniimaktadir. Ancak,
antifosfolipid antikorlari yukselmis cocuklarda, istenmeyen kan
pthtilasmasini dnlemek amaciyla aspirin yaygin olarak kullanilir.

Sitma ilaclan

Hidroksiklorokin gibi sitmaya karsi kullanilan ilaclar, diskoid veya sub-
akut SLE dokuntusu tiplerinde deri dokuntulerinin tedavisinde ve gunes
hassasiyetinin kontrol edilmesinde cok yararlidir. Bu ilaclarin faydall
etkisini gosterebilmesi birkac ay surebilir. Bu ilaclar erken
uygulandiginda hastalik alevlenmelerini azaltiyor, bobrek hastaliginin
kontrolUnu kolaylastiriyor ve kalp damar sistemi ile diger organ
sistemlerini hasardan koruyor gibi gorinmektedir. SLE ile sitma
arasinda bilinen bir iliski yoktur. Bundan ziyade hidroksiklorokin, sitmali
bireylerde de 6nemli olan bir durumu, SLE'deki bagisiklik sistemi
anormalliklerini duzenlemeye yardimci olur.

Kortikosteroidler

Prednizon veya prednizolon gibi kortikosteroidler iltihabi azaltmak ve
bagisiklik sisteminin aktivitesini bastirmak icin kullanilir ve SLE'nin
temel tedavisi olusturur. Hastaligin hafif oldugu cocuklarda
kortikosteroidler ve sitma ilaclari gerekli tek tedavi olabilir. Hastalik
daha ciddi seyrettigi, bobrekler veya diger ic organlarda tutulum
yasandigl zaman bagisiklik sistemini baskilayici (immun-supresif)
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ilaclarla birlikte kullanilir. Baslangictaki hastalikta, genellikle haftalar
veya aylar suren gunluk kortikosteroid kullanimi olmaksizin kontrol
saglanamaz ve cogu cocugun bu ilaclara ihtiyaci yillarca surer.
Kortikosteroidlerin baslangi¢c dozu ve uygulama sikhgi, hastaligin
siddetine ve etkilenen organ sistemlerine baghdir. Yiksek doz agizdan
ya da damar ici kortikosteroidler genellikle agir hemolitik anemi,
merkezi sinir sistemi hastaligi ve bobrek tutulumunun daha agir
tiplerinin tedavisinde kullanilir. Kortikosteroidleri birka¢ gun kullandiktan
sonra cocuklar belirgin bir iyilik hissi ve enerji artisi yasarlar. Hastaligin
baslangictaki ortaya cikis sekillerinin kontrol altina alinmasindan sonra,
kortikosteroidler cocugun iyilik halini koruyabilecek mimkuUn olan en
dudsuk doza indirilir. Hastalik aktivitesinin baskilandigindan, belirli klinik
ve laboratuvar o6lcumlerle emin olmak amaciyla sik sik takibi yapilarak
kortikosteroidler kademeli bir sekilde azaltilmalidir.

Ergenler belki yan etkilerinden bikmis belki de kendilerini daha iyi ya da
daha kotl hissetmis olduklari icin zaman zaman kortikosteroidleri
almayi birakma, aldiklari dozu azaltma ya da artirma egiliminde
olabilirler. Cocuklar ve anne-babalarin kortikosteroidlerin nasil
calistigini, tibbi gézetim olmaksizin ilaci birakmanin ya da degistirmenin
neden tehlikeli oldugunu anlamalari 6nemlidir. Bazi kortikosteroidler
(kortizon) normalde vucutta Uretilir. Tedaviye baslaninca vucut, kendi
kortizon Uretimini durdurarak cevap verir ve bunu Ureten adrenal salgi
bezleri tembellesir.

Eger kortikosteroidler uzun bir donem kullanildiktan sonra aniden
kesilirse, vucut bir sure icin yeterli kortizon Uretmeye baslayamayabilir.
Bunun sonucu, hayati tehdit edici kortizon eksikligi olabilir (adrenal
yetersizlik). Ek olarak kortikosteroid dozunun cok cabuk dusurulmesi,
hastaligin alevilenmesine neden olabilir.

Biyolojik olmayan, hastalik modifiye edici ilagclar (DMARD’ler)
Bu ilaclar arasinda azatiyoprin, metotreksat, mikofenolat mofetil ve
siklofosfamid yer almaktadir. Kortikosteroid ilaglardan farkl bir yolla
etki eder ve iltihabi baskilar. Bu ilaclar, kortikosteroidler tek basina
SLE'yi kontrol altina alamadiginda kullanilir ve doktorlarin bir yandan
SLE'nin 6zelliklerini kontrol altinda tutarken obur yandan yan etkilerini
azaltmak amaciyla kortikosteroidlerin gunluk dozlarini azaltmasina
yardimci olur.

Mikofenolat mofetil ve azatiyoprin hap olarak verilirken siklofosfamid
hap olarak veya damar ici olarak verilebilir. Siklofosfamid tedavisi, agir
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merkezi sinir sistemi tutulumu olan ¢cocuklarda kullanilir. Metotreksat,
hap halinde veya deri altina enjekte edilerek verilir.

Biyolojik DMARD'lar
Biyolojik DMARD'lar (genelde kisaca biyolojikler olarak bilinir)
otoantikorlarin Gretimini ya da belirli bir molekulln etkisini bloke eden
ajanlar icerir. Bu ilaclardan biri de temel olarak standart tedavi hastaligi
kontrol altina almayi basaramadiginda kullanilan rituksimabdir.
Belimumab ise, kandaki B hlcrelerinin antikor Ureten tiplerini hedef
alan bir biyolojik ilac olup SLE hastasi yetiskinlerin tedavisinde
onaylanmistir. Biyolojiklerin cocuklarda ve ergenlerde SLE icin kullanimi
genel olarak hala deneyseldir.
Otoimmun hastaliklar ve 6zellikle SLE alaninda arastirmalar cok
yogundur. Gelecege yonelik amacg; iltihap ve otoimmuniteye 6zgi
mekanizmalarin tespiti ve butlun bagisiklik sistemini baskilamaksizin
tedavilerin hedefe ydnelik olmasinin saglanmasidir. Gintmuzde SLE
hakkinda devam eden cok sayida klinik calisma vardir. Bu calismalar,
cocukluk cagi SLE’sinin degisik yonleri hakkindaki bilgilerimizi
gelistirecek arastirmalari ve yeni tedavilerin test edilmesini icerir.
Devam eden aktif arastirmalar, SLE hastasi cocuklar icin gelecegin
giderek daha umut dolu olmasini saglamaktadir.

2.5 llac tedavisinin yan etkileri nelerdir?

SLE tedavisinde kullanilan ilaclar, bulgu ve belirtilerinin tedavi
edilmesinde oldukca yararhdir. Tum ilaclarda oldugu gibi cesitli yan
etkilere neden olabilirler (yan etkilerin ayrintilh tarifi icin ilac Tedavisi
bolumune bakiniz.)

|I=15*t1>NSAii'ler midede rahatsizlik (yemekten sonra alinmalidirlar),
kolayca morarma ve nadiren bdbrek ya da karaciger islevlerinde
degisiklik gibi yan etkilere neden olabilirler. Sitma ilaclari gézun
retinasinda degisiklere neden olabilir. Bu nedenle, hastalarin géz
doktoru (oftalmolog) tarafindan duzenli muayene edilmesi gerekir.

Kortikosteroidler, hem kisa hem uzun donemde bircok yan etkiye neden
olabilir. Kortikosteroidler ylUksek dozlarda gerektiginde ve uzun slre
kullanildiklarinda yan etki riskleri artar. Baslica yan etkileri sunlardir:
Fiziksel gorunuste degisiklikler (6rn. kilo alma, sis yanaklar, vicutta
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killanma artisi, deride mor cizgilenmeler iceren degisiklikler, akne ve
kolayca morarma). Kilo artisi, dusuk kalorili diyet ve egzersiz ile kontrol
edilebilir. Ozellikle tliberklloz (verem) ve sucicegi gibi enfeksiyonlarin
riski artar. Kortikosteroid alan ve sucicedi ile karsilasan bir cocuk
mUmkuin olan en kisa surede bir doktora géorinmelidir. Sucicegine karsi
cabuk koruma dnceden hazirlanmis antikorlarin verilmesiyle saglanabilir
(pasif bagisiklama). Dispepsi (hazimsizlik) veya yanma gibi mide
problemleri. Bu problem Ulser tedavisi gerektirebilir. BUyimenin
baskilanmasi Daha az gorulen yan etkileri sunlardir: Yuksek kan basinci
Kaslarda zayiflik (cocuklar, sandalyeden kalkmakta ya da merdiven
cikmakta glclik cekebilirler). Ozellikle seker hastaligina genetik
yatkinlik varsa glikoz metabolizmasinda bozulmalar. Depresyon ve
duygu-durum dalgalanmalari gibi duygu durum degisiklikleri. Goz
merceginin bulaniklasmasi (katarakt) ve glokom (g6z tansiyonu) gibi
g0z sorunlari. Kemik erimesi (osteoporoz). Bu yan etki, egzersiz,
kalsiyumdan zengin gidalarin yenmesi, fazladan kalsiyum ve vitamini
alinmasi ile azaltilabilir. Bu onleyici tedbirler, yuksek doz kortikosteroid
baslanir baslanmaz uygulanmalidir. Kortikosteroid yan etkilerinin
cogunun geri déondsumlu olup doz azaltildiginda ya da kesildiginde
ortadan kalkacaginin bilinmesi 6nemlidir.

(Biyolojik olan veya olmayan) DMARD'larin da ciddi yan etkileri olabilir.

2.6 Tedavi ne kadar surmelidir?

Hastalik devam ettigi surece tedavi surmelidir. SLE’li cocuklarin
cogunda, kortikosteroid ilaclarin ancak glclukle tamamen kesilebilecegi
konusunda genel fikir birligi vardir. Uzun donemli cok dusuk dozda
idame kortikosteroid tedavisi bile hastaligin alevlenme egilimini en aza
indirebilir ve hastaligi kontrol altinda tutabilir. Cogu hasta icin
alevlenme riskini onlemek bakimindan en iyi ¢cozum bu olabilir. Bu gibi
dusuk doz kortikosteroidler cok az ve genelde hafif yan etkilere sahiptir.

2.7 Standart olmayan/tamamlayici tedaviler hakkinda ne
soylenebilir?

Cok sayida butunleyici ve alternatif tedavi bulunmaktadir ve bu durum,
hastalar ve aileleri icin kafa karistirici olabilir. Bu tedavileri denemenin
tehlike ve faydalari dikkatle disunutlmelidir zira kanitlanmis faydalari
cok azdir ve gerek zaman gerekse cocuga getirdigi yuk ve maddi yuk
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bakimindan sikintili olabilir. Eger butunleyici ve alternatif tedavileri
degerlendirmek istiyorsaniz lutfen bu secenekleri cocuk romatolojisi
uzmani ile gortusun. Bazi tedaviler standart ilac tedavileri ile etkilesime
girebilir. Doktorlarin buyuk kismi, tibbi tavsiyelere uydugunuz slrece
karsi citkmayacaklardir. Receteli ilaclarinizi almayi birakmamaniz cok
onemlidir. Hastaligi kontrol altina almak icin ilaclarin gerekli oldugu
hallerde hastalik halen aktif iken bunlari almayi birakmak ¢ok tehlikeli
olabilir. Latfen ilac tedavisiyle ilgili sorunlari, cocugunuzun hekimiyle
gorusun.

2.8 Hangi tur duzenli kontroller gereklidir?

SLE’de ortaya cikabilecek durumlarin cogu, erken saptanirsa dnlenebilir
ya da daha kolay tedavi edilebilir oldugundan, sik sik kontrole gitmek
onemlidir. SLE hastasi ¢cocuklarin en azindan her U¢ ayda bir romatolog
tarafindan gorulmesi lazimdir. Gerektiginde, diger uzmanlarin gérusune
danisilabilir: pediyatrik dermatologlar (cilt bakimi), pediyatrik
hematologlar (kan hastaliklari) veya pediyatrik nefrologlar (bobrek
hastaliklari). Sosyal yardim gorevlileri, psikologlar, beslenme uzmanlari
ve diger profesyonel saglik calisanlari da SLE’li cocuklarin bakiminda
gorev alir.

SLE’li cocuklarin duzenli olarak kan basinci 6lcumd, idrar tahlili, tam kan
sayimi, kan sekeri analizi, pthtilasma testleri, kompleman ve kendi
DNA'sina karsi urettigi otoantikor seviyelerinin kontrolt yapilmalidir.
Bagisiklik baskilayici ajanlarla tedavi suresince, kemik iligi tarafindan
uretilen kan hucresi dlzeylerinin cok diusmediginden emin olmak icin
duzenli kan testlerinin yapilmasi zorunludur.

2.9 Hastalik ne kadar surer?

Yukarida bahsettigimiz gibi, SLE'nin tam sifa ile iyilesmesini saglayacak
bi tedavisi yoktur. ilaclar diizenli olarak ve pediyatrik romatologun
recete ettigi sekilde alinirsa SLE bulgu ve belirtileri en az dlizeye
indirilebilir ve hatta yok olabilir. Baska etmenlerin yani sira ilaclarin
duzenli olarak alinmamasi, enfeksiyonlar, stres ve glnes isigi, SLE'nin
kotulesmesine yol acabilir. Bu kétulesme, "lupus atagi" olarak da bilinir.
Hastaligin seyrinin nasil olacagini 6nceden tahmin etmek genelde cok
zordur.

12/18



2.10 Hastaligin uzun donem gidisi (prognozu) nasildir?
Hastaligin hidroksiklorokin, kortikosteroidler ve DMARD'larin
kullanilmasiyla erken ve uzun sure kontrol altinda tutulmasinin
basarilmasi, SLE'nin sonuclarinin blyUk dlcide dizelmesini saglamistir.
Cocuklukta baslayan SLE’si olan hastalarin cogu hayatini iyi bir sekilde
idame ettirir. Buna ragmen hastalik agir ve hayati tehdit edici olabilir ve
ergenlik boyunca ve yetiskinlikte aktif kalabilir.

SLE’'nin cocukluktaki prognozu, i¢ organ tutulumunun siddetine baghdir.
Belirgin bobrek ve merkezi sinir sistemi tutulumu énemli oranda olan
cocuklarda agresif tedavi gerekir. Aksine hafif dokuntu ve artritse
kolayca kontrol edilebilir. Ancak bireysel olarak bir cocuktaki prognozu
tahmin etmek nispeten guctar.

2.11 Tamamen iyilesmek mumkiun muadur?

Eger erken teshis edilir ve erken evrede uygun tedavi edilirse, bu
hastalik siklikla yatisir ve remisyona girer (tim SLE bulgu ve
belirtilerinin yok olmasi). Ancak bahsettigimiz gibi, SLE tahmin edilmesi
guc bir kronik hastaliktir ve normalde SLE tanisi alan cocuklar ilag
tedavisine devam ederek tibbi bakim altinda tutulurlar. Hasta eriskinlige
ulastiginda SLE, yetiskin hastalarla ilgilenen bir uzman tarafindan takip
edilmelidir.

3. GUNLUK HAYAT

3.1 Hastalik cocugun ve ailenin gunluk hayatini nasil etkiler?
SLE’li cocuklar tedavi edildikten sonra oldukca normal bir yasam tarzi
surdurebilir. Bunun istisnasi, SLE'yi tetikleyebilmesi veya
kotulestirebilmesi nedeniyle asiri glines i1sigina/gece kulUplerinde UV
1ISIga maruz kalinmasidir. SLE’li cocuk, gin boyu plajda kalmamali,
havuz kenarinda gunes altinda oturmamalidir. Koruma faktoru (SPF) 40
ve ustu gunes kremlerinin surekli kullanilmasi gereklidir. On yasindan
itibaren cocuklarin, ilaclarini almak ve kisisel bakimlariyla ilgili tercihler
yapmak konusunda giderek daha fazla sorumluluk Ustlenmesi onemlidir.
Cocuk ve ailenin, olasi bir atagi ayirt edebilmeleri icin SLE'nin
belirtilerinin bilincinde olmalari gerekir. Kronik yorgunluk ve isteksizlik
gibi bazi belirtilerse atak sona erdikten sonra aylarca kalici olabilir.

13/18



Saglikli kiloyu korumak, kemik sagligini ve kondisyonu surddrmek icin
duzenli egzersiz yapmak onemlidir.

3.2 Okul hayati nasil etkilenir?

SLE’li cocuklar siddetli aktif hastalik donemleri disinda okula gidebilirler
ve gitmelidirler. E§Ger merkezi sinir sistemi tutulumu yoksa, SLE
genellikle cocugun 6grenme ve dustinme yetisini etkilemez. Merkezi
sinir sistemi tutulumunda ise odaklanmakta ve animsamakta gucluk,
bas agrisi ve duygu durum degisiklikleri gibi sorunlar meydana gelebilir.
Bu olgularda, egitim planlarinin dizenlenmesi gerekir. Genel anlamda
cocuk, hastaligi elverdigince, mufredat disi uygun faaliyetlere katilmaya
dzendirilmelidir. Ote yandan 6gretmenler cocugun SLE tanisindan
haberdar olmalidir ki; egitimi etkileyebilecek eklem ve diger vicut
agrilari dahil SLE ile iliskili sorunlar oldugunda kolayliklar saglanabilsin.

3.3 Spor yapmasini etkiler mi?

Genel aktivite Uzerinde kisitlamalar genellikle gereksizdir ve arzu
edilmez. Hastalik remisyondayken duzenli egzersiz tesvik edilmelidir.
Yurume, yuzme, bisiklete binme ve diger aerobik veya acik hava
faaliyetleri onerilir. Acik havadaki faaliyetler sirasinda gunesten
koruyucu uygun giysiler, yuksek spektrumlu koruma saglayan gines
kremleri, glinesin tepede oldugu saatler boyunca gun i1sigina maruz
kalmaktan kacinilmasi tavsiye edilir. Cok yorucu egzersizler yapmaktan
kacinilmahdir. Hastaligin alevienme doneminde egzersiz kisitlanmalidir.

3.4 Beslenme nasil olmahlidir?

SLE'yi tam olarak iyilestirebilecek 6zel bir beslenme yoktur. SLE’
cocuklar saglikli ve dengeli bir beslenme izlemelidir. Kortikosteroid
aliyorlarsa, yuksek tansiyonu onlemek amaciyla az tuzlu, seker
hastaligindan ve kilo alimindan korunmak icinse sekerden fakir
yiyecekler yemeleri gerekir. Ayrica osteoporozu dnlemeye yardimci
olmak amaciyla kalsiyum ve D vitamini takviyeleri kullanmalari lazimdir.
Baska herhangi bir vitamin takviyesinin SLE’ye yararli oldugu bilimsel
olarak kanitlanmamistir.
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3.5 iklim hastaligin seyrini etkiler mi?

GUnes I1sigina maruziyetin yeni deri lezyonlarinin gelisimine neden
olabilecegi ve SLE'de hastalik aktivitesinin alevienmesine yol
acabileceqi iyi bilinmektedir. Bu sorunu énlemek icin cocuk disarida
oldugu slrece yuksek koruyuculugu olan gunes kremlerinin vicudun
aclkta kalan butun bolumlerinde kullanilmasi 6nerilir. GUnes kremini,
cilde nufuz etmesi ve kurumasi icin disari cikmadan en az 30 dakika
once uygulamayi unutmayiniz. Gunesli bir ginde, gunes kremi her ug¢
saatte bir uygulanmalidir. Bazi gunes kremleri suya dayanikhdir fakat
banyodan ve yuzmeden sonra tekrar uygulanmasi onerilir. UV 1sinlari
bulutlardan kolayca gecebildiginden bulutlu gunlerde bile, disaridayken
genis kenarli sapka ve uzun kollu giysiler gibi gunesten koruyucu
kiyafetler giyilmelidir. Bazi cocuklar floresan lambalar, halojen lambalar
ya da bilgisayar ekranlarindan gelen UV isigina maruz kaldiktan sonra
sorun yasamaktadir. UV filtreli ekranlar, monitor kullanirken sorun
yasayan cocuklar icin yararli olur.

3.6 Cocuk asilanabilir mi?

SLE’li bir cocukta enfeksiyon riski artar ve dolayisiyla enfeksiyonlarin
bagisiklanmayla 6nlenmesi 6zellikle 6nemlidir. MiUmkulnse cocuk,
duzenli asl takvimine uymalidir. Ancak bazi istisnalar mevcuttur:
Siddetli ve aktif hastaligi olan cocuklara hicbir asi yapilmamalidir;
bagisiklik baskilayici tedavi, yuksek dozda kortikosteroid ve biyolojik
ajanlar alan cocuklara genel olarak canli virus asisi (or: kizamik,
kabakulak ve kizamikcik asisi, agizdan cocuk felci asisi ve sucgicegi asisl)
yapilmamahdir. Bagisiklik baskilayici tedavi goren cocukla ayni evde
yasayan aile bireylerinde de agizdan cocuk felci asisi verilmemelidir.
Yuksek dozda kortikosteroid ve/veya bagisiklik baskilayici ilaclar alan
SLE'li cocuklarda pnomokok, meningokok ve yillik grip asilari onerilir.
SLE hastasi erkek ve kiz ergenlerde HPV asilamasi onerilir.

SLE ile birlikte asilarin sagladigi korumanin daha kisa strdigu
gorulmektedir. Bu nedenle SLE'li cocuklarin akranlarindan daha sik
asilanmalari gerekebilir.

3.7 Cinsel yasam, gebelik ve dogum kontrolu hakkinda neler
soylenebilir?
Ergenler saglikh bir cinsel yasam sutrdurebilirler. Ancak cinsel bakimdan
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aktif olan ergenlerden bazi DMARD'lar ile tedavi edilenler veya hastaligi
aktif olanlar, gebelik 6nleyici glvenli ydntemler kullanmahdir. ideal olan
gebeliklerin daima planli olmasidir. Bazi tansiyon ilaclari ve DMARD'lar
fetUsun gelisimine zarar verebilir. SLE’li kadinlarin cogu, guvenli bir
gebelik gecirip saglikli cocuk sahibi olabilirler. Gebelik icin ideal zaman;
hastaligin, 6zellikle de bébrek tutulumunun uzun sire iyi kontrol altinda
oldugu zamandir. SLE’li kadinlar hastaligin aktivitesi veya ilac tedavisi
ylzunden gebeligi sirdirmekte guclik cekebilirler. Ayrica SLE dusuk,
erken dogum ve bebekte yeni dogan lupusu olarak bilinen (Ek 2) bir
dogum kusuru acisindan daha yuksek riskle iliskilendirilmistir.
Antifosfolipid antikorlari (Ek 1) yuksek olan kadinlarin, sorunlu hamilelik
acisindan yuksek tehlike altinda oldugu kabul edilir.

Gebeligin kendisi, belirtileri kotulestirebilir ya da SLE atagini
tetikleyebilir. Bu nedenledir ki yuksek riskli gebelikler acisindan
deneyimli ve romatologla yakin calisan bir kadin dogum uzmani SLE’li
gebe kadinlarin timunde siki takip yapmalidir.

SLE hastalari icin en gtvenli dogum kontrol sekilleri bariyer yontemler
(prezervatif veya diyafram) ve spermisit ajanlardir. Sadece projesteron
iceren sistemik gebelik dnleyiciler ve bazi tiirde rahim ici araclar (RiA)
da kabul gormektedir. Tehlikeyi en aza indiren yeni secenekler ¢cikmis
olmasina karsin 6strojen iceren dogum kontrol haplari SLE’li kadinlarda
hastalik alevlenme riskini artirabilir.

4. EK 1. Anti-fosfolipid antikorlari

Anti-fosfolipid antikorlari, vicudun kendi fosfolipidlerine (fosfolipid,
hlcre zarinin bir parcasidir) ya da bunlara baglanan proteinlere karsi
Urettigi otoantikorlardir. En iyi bilinen G¢ anti-fosfolipid antikoru:
Antikardiolipin antikorlar, B2 glikoprotein I'e karsi Uretilmis antikorlar ve
lupus antikoagulanlandir. Anti-fosfolipid antikorlari, SLE’li cocuklarin
%50'sinde gorulebilir. Fakat ayni zamanda bazi baska otoimmun
hastaliklarda, cesitli enfeksiyonlarda ve klcUk bir oranda da olsa bilinen
bir hastaligi olmayan cocuklarda da gorulebilir.

Bu antikorlar kan damarlarinda pihtilasma egilimini artirir ve bu
otoantikorlarin atardamar ve/veya toplardamarlarin trombozu,
trombosit sayisinin asiri dismesi (trombositopeni), migren, bas agrisi,
epilepsi, deride alacali ve morumsu renk (livedo retikularis) gibi cok
saylda hastalikla iliskili olduklari bulunmustur. Pihtilasmanin sik
goruldugu yerlerden biri beyindir ve bu durum inmeye yol acabilir.
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Pihtilarin yaygin oldugu diger yerler, bacaklardaki toplardamarlar ve
bobreklerdir. Anti-fosfolipid sendromu, anti fosfolipid antikoru pozitifligi
ile birlikte tromboz meydana gelmesi durumunda hastaligina verilen
addir.

Anti-fosfolipid antikorlar 6zellikle gebe kadinlarda dnemlidir ctnkl
plasentanin islevine engel olur. Plasentanin damarlarinda gelisen kan
pthtilari, (istem disi) dustklere, fetisun yetersiz gelisimine,
preeklampsiye (gebelikte sirasinda ylksek tansiyon) ve 6lG dogumlara
neden olabilir. Anti-fosfolipid antikorlari tasiyan bazi kadinlar gebe
kalmakta da gucluk cekebilirler.

Anti-fosfolipid antikor testi pozitif olan ¢cocuklarin cogunda hicbir zaman
tromboz olusmaz. Gunumuzde bu cocuklar icin en iyi koruyucu tedavi
hakkinda arastirmalar strdtrulmektedir. Su an icin, anti-fosfolipid
antikoru pozitif ve altta yatan otoimmun hastaligi olan cocuklara
genellikle dustk doz aspirin verilmektedir. Aspirinin trombositlerin
uzerinde etkisi, yapiskanliklarini ve dolayisiyla kanin pihtilasma
yetenegini azaltmaktadir. Anti-fosfolipid antikorlari olan ergenlerde
ideal yaklasim; sigara ve dogum kontrol hapi gibi risk faktérlerinden
kacinmayi da icerir.

Anti-fosfolipid sendromu tanisi kondugunda, (cocuklarda trombozdan
sonra) birincil tedavi; kanin inceltiimesidir. inceltme genelde,
antikoagulan (pithtilasma oOnleyici) olan varfarin adinda, tablet seklinde
bir ilacla basarilir. Bu ila¢ her gun alinir ve varfarinin kani yeterli
derecede incelttiginden emin olmak amaciyla dizenli kan testleri
gerekir. Deri altina enjekte edilen heparin ve agizdan alinan aspirin de
kullanilabilir. Antikoagulasyon tedavisinin suresi, buyuk olcude
hastaligin siddetine ve pihtilasma tipine baghdir.

Anti-fosfolipid antikoru tasiyan ve tekrarlayan dusukler yapan kadinlar
da tedavi edilebilir ancak fetliste anomaliye sebep olma potansiyelinden
dolayi, tedavide varfarin kullanilmaz. Anti-fosfolipid antikoru olan gebe
kadinlari tedavi etmek icin aspirin ve heparinden yararlanilir. Gebelik
boyunca heparin her gun deri altina enjeksiyon ile verilmelidir. Bu
ilaclarin kullaniimasi ve kadin dogum uzmanlar tarafindan dikkatli
gozetimle kadinlarin yaklasik %80’inde gebelik basarili gecer.

5. EK 2. Yenidogan lupusu

Yenidogan lupusu, fetlste ve yenidoganda annedeki bazi otoantikorlarin
plasentadan gecisiyle olusan nadir bir hastaliktir. Yenidogan lupusu ile
iliskili 6zgul otoantikorlar anti-Ro ve anti-La olarak bilinir. Bu
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otoantikorlar SLE’li hastalarin yaklasik ucte birinde bulunsa da bu
antikora sahip pek cok anne, yenidogan lupuslu bebek dogurmaz. Diger
yandan, yenidogan lupusu, SLE'li olmayan annelerin bebeklerinde de
gorulebilir.

Yenidogan lupusu SLE’'den farkhdir. Cogu vakada, yenidogan lupusu
belirtileri, 3-6 ay icinde kendiliginden, bir artcil etki birakmaksizin
kaybolur. En yaygin belirtisi; dogumdan birka¢ gin ya da hafta sonra,
Ozellikle de ginese maruz kalindiginda baslayan deri dékuntuleridir.
Yenidogan lupusunun yol actigi dokuntu gecici olup genelde iz
birakmadan iyilesir. ikinci yaygin belirti; kan sayiminda anormallik olup
bu durum genellikle agir seyretmez ve haftalar icinde tedavi
gerekmeden iyilesme egilimindedir.

Cok nadiren dogumsal kalp blogu adiyla bilinen, 6zel bir kalp atisi
anomalisi tipi ortaya cikar. Dogumsal kalp blogunda bebegin nabzi
anormal derecede yavastir. Bu anormallik kalicidir ve cogu kez tanisi,
gebeligin 15. ve 25. haftalar arasinda fetal kardiyak ultrason
kullanilarak konabilir. Bazi olgularda, dogmamis bebekte bu hastaligi
tedavi etmek mimkuindur. Dogumsal kalp blogu ile dogan pek ¢ok
cocuga, dogumdan sonra, kalp pili takilmasi gerekir. Annenin dogumsal
kalp bloguyla dogmus bir cocugu varsa ayni sorunu yasayan baska bir
cocugu olmasi riski %10-15 civarindadir.

Yenidogan lupusu olan cocuklar normal bir sekilde buyur ve gelisir.
Daha sonraki yasamlari boyunca SLE gelisme riski cok dusuktur.
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