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Skleroderma
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2. FARKLI SKLERODERMA TiPLERI
2.1 Lokalize skleroderma

2.1.1 Lokalize skleroderma nasil teshis edilir?

Sert deri gorunumu lokalize sklerodermayi dusunduruar. Erken evrelerde,
etrafi kirmizi ya da morumsu veya renk pigmenti bulunmayan yama
seklinde goruluar. Bu goruntd, derideki iltihabi yansitir. Daha sonraki
evrelerde; beyaz irkta deri, kahverengi ardindan da beyaz renk alir.
Beyaz irktan olmayan kisilerde, beyaza donmeden dnce erken evrelerde
curuk gibi gorunebilir. Tanisi tipik deri gérunumlerine dayanarak
koyulur.

Lineer (cizgisel) skleroderma, kol, bacak veya gdévdede uzunlamasina
bir serit seklinde ortaya cikar. Surec icinde, kas ve kemik de dahil olmak
uzere deri altindaki dokular etkilenebilir. Lineer skleroderma bazen yuzu
ve sacli deriyi de tutabilir. YUzUin ve saclh derinin tutuldugu hastalarda
uveit riski daha yuksektir. Kan testlerinin sonuclari genelde normaldir.
Lokalize sklerodermada belirgin i¢c organ tutulumu meydana gelmez.
Taniya yardimci olmasi icin cogunlukla deri biyopsisi yapilir.

2.1.2 Lokalize sklerodermanin tedavisi nedir?

Tedavi, iltihabi mimkuin oldugunca cabuk durdurmayi amaclar. Mevcut
tedaviler, fibroz doku bir kez olustuktan sonra Uzerinde cok az etkiye
sahiptir. Fibroz doku, enflamasyonun en son asamasidir. Tedavinin
amaci iltihaplanmayi kontrol altina almak ve bodylece fibroz doku
olusumunu asgari diizeyde tutmaktir. iltihap giderildikten sonra viicut,
fibroz dokunun birazini geri emebilir ve deri yeniden yumusayabilir.
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llac tedavisi, hicbir tedavinin verilmemesinden kortikosteroidler,
methotrexate veya diger bagisiklik dizenleyici ilaclarin kullanilmasina
kadar degisiklik gosterir. Uzu vadede bu ilaclarin faydali etkilerini
(etkinligini) ve guvenliligi kanitlayan calismalar bulunmaktadir. Tedavi,
bir cocuk romatologu ve/veya cocuk dermatologu tarafindan takip
edilmelidir.

Pek cok hastada, enflamatuar strec kendiliginden iyilesir ancak bu,
birkac yil strebilir. Bazi bireylerde ise enflamatuar surec uzun vyillar
strebilir ve digerlerinde de inaktif hale geldikten sonra tekrarlayabilir.
Tutulumun daha ciddi oldugu hastalarda, daha agresif tedavi gerekli
olabilir.

Bilhassa lineer skleroderma halinde, fizyoterapi onemlidir. Gergin deri
bir eklemin Uzerindeyse esnetmelerle eklemi hareketli tutmak ve uygun
olan yerlerde derin bag dokusu masaji uygulamak énem arz eder.
Bacaklardan biri etkilenmisse, bacak boyu esitsizligi ortaya cikabilir. Bu
da topallamaya ve sirt, kalca ve dizlere fazladan yuk binmesine neden
olabilir. Kisa olan bacagin oldugu ayakkabinin icine bir eklenti koyularak
giyilmesi, bacaklarin islevsel boylarini esitleyerek yururken, ayakta
dururken veya kosarken baski olusmasini engeller. Tutulan bolgelere
nemlendirici kremlerle masaj yapilmasi, cildin sertlesmesini
yavaslatmaya yardimci olur.

Derinin (kozmetik ve boyalarla) kamufle edilmesi, 6zellikle yuzdeki
istenmeyen goérinumlerde (cilt pigmenti degisiklikleri) yarar
saglayabilir.

2.1.3 Lokalize sklerodermanin uzun donemde gelisimi nasildir?
Lokalize sklerodermanin ilerleyisi cogunlukla birkac yilla sinirhdir.
Derinin sertlesmesi genelde hastaligin baslamasindan birkac yil sonra
durur ancak uzun yillar aktif olabilir. Etrafi sarili olan morfea, cogu kez
sadece kozmetik cilt kusurlar (pigment degisiklikleri) birakir ve hatta bir
sure sonra sert deri yumusayip normal goranum alabilir. Bazi yamalar
ise, renk degisiklileri ylizunden enflamatuar surec bittiginde daha
belirgin olabilir.

Lineer skleroderma, etkilenen cocuklarda kas kaybi ve kemik
buyumesindeki azalmanin sonucu olarak vucudun etkilenen ve
etkilenmeyen kisimlarinda esit olmayan buyumeden kaynaklanan
sorunlar birakabilir. Bir eklemin Uzerinde bulunan lineer lezyon, artrite
yol acabilir ve eger kontrol altina alinmazsa, kontraktarlere (eklemin
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devamli anormal sekilde olmasi) yol acabilir.

2.2 Sistemik skleroz

2.2.1 Sistemik skleroz nasil teshis edilir? Baslica belirtileri
nelerdir?

Skleroderma tanisi temel olarak klinik bir tanidir, yani; hastadaki
belirtiler ve fizik muayene en onemli tetkiklerdir. Sklerodermayi teshis
edecek tek bir laboratuvar testi yoktur. Laboratuvar testleri; benzer
diger hastaliklari elemek, sklerodermanin ne denli aktif oldugunu
degerlendirmek ve deriden baska organlarin tutulup tutulmadigina
karar vermek amaciyla kullanilir. Erken belirtileri; sicaktan soguga
sicaklik degisikliklerinde el ve ayak parmaklarinda renk degisiklikleri
(Raynaud fenomeni) ve parmak uclarinda ulserlerdir. El ve ayak parmak
uclarindaki deri, genellikle sertlesir ve parlaklasir. Aynisi burun
uzerindeki deride de olabilir. Ardindan sert deri yayilir ve ciddi
vakalarda en sonunda butln vucudu etkileyebilir. Hastanin erken
evrelerinde parmaklarda sislikler ve eklem agrilari ortaya cikabilir.
Hastaligin seyri boyunca hastalarda, kiicik damarlarda gézle gorulur
genislemeler (telanjiektaziler), deri ve subkutan doku kaybi (atrofi) ve
deri altinda kalsiyum birikmeleri (kalsifikasyonlar) gibi daha fazla deri
degisiklikleri gelisebilir. ic organlar tutulabilir ve uzun dénemdeki
hastalik gidisi, ic organ tutulumunun tip ve siddetine bagldir. TUm ic
organlarin (akcigerler, sindirim kanali, kalp vb.) hastalik tutulumu
bakimindan degerlendirilmesi ve her bir organin islevi icin ilgili testlerin
yapilmasi onemlidir.

Cocuklarin buyuk bir kisminda, cogunlukla da hastaligin cok erken
evresinde yemek borusu tutulur. Bu tutulum, mide asidinin yemek
borusuna girmesi sebebiyle yanma hissine ve bazi besin turlerini
yutarken zorlanmaya yol acar. Daha sonra butln sindirim kanali
etkilenerek karinda sislik ve hazimsizlik gorualebilir. Akciger tutulumu
siktir ve bu tutulum, uzun donemli prognozu belirleyen baslica
faktordur. Kalp ve bobrekler gibi baska organlarin tutulumu da,
prognozda ¢cok onemlidir. Sklerodermaya mahsus herhangi bir kan testi
yoktur. Sistemik skleroderma hastalarina bakan hekim, duzenli
araliklarla organ sistemi islevini degerlendirip sklerodermanin baska
organlara sicrayip sicramadigina veya tutulumun daha iyiye mi yoksa
kotuye mi gittigine karar verir.
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2.2.2 Cocuklarda sistemik sklerozun tedavisi nedir?

En uygun tedavinin secimi, skleroderma konusunda deneyimli bir
pediyatrik romatolog tarafindan kalp ve bobrekler gibi bazi sistemlerle
ilgilenen diger uzmanlarla birlikte yapilir. Kortikosteroidlerin yani sira
methotrexate (metotreksat) veya mycophenolate (mikofenolat)
kullanilir. Akciger ya da bdbrek tutulumu olmasi halinde,
cyclophosphamide (siklofosfamid) kullanilabilir. Raynaud fenomeninde
deride catlaklari ve Ulserlesmeyi onlemek amaciyla daima sicak tutarak
iyi bir dolasim bakimi yapilmasi elzemdir ve bazen kan damarlarini
genisletecek ilaclar gerekli olabilir. Sistemik sklerozu olan tim
bireylerde etkin oldugu net olarak gosterilmis hicbir tedavi yoktur. Her
bir birey icin en etkili tedavi programi; s6z konusu hasta icin ise yarayip
yaramayacagini gérmek amaciyla sistemik sklerozu olan baska
bireylerde etkili olmus ilaclarin kullaniimasiyla belirlenmek zorundadir,
Diger tedaviler halen arastiriimaktadir ve gelecekte daha etkili
tedavilerin bulunma umudu gucludur. Cok nadir vakalarda otolog
(kisinin kendisinden) kemik iligi nakli disunulebilir.

Fizyoterapi ve sert deriye bakim yapilmasi, eklemlerin ve gogus
duvarinin hareketliliginin saglanmasi amaciyla hastalik stresince
gereklidir.

2.2.3 Sistemik sklerodermanin uzun donemde gelisimi

nasildir?

Sistemik sklerozun hayati tehdit olusturma potansiyeli vardir. Hastadan
hastaya degisiklik gosteren i¢ organ tutulumunun (kardiyak, bébrek ve

solunum sistemleri) derecesi, hastaligin uzun dénemdeki ilerleyisinin en
onemli belirleyicisidir. Hastalik bazi hastalarda uzun donemler boyunca

stabil kalabilir.
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