


Anormal immun cevap ,,—— inflamasyon
o — hedef organ hasari

Spesifik tani kriterleri aylar-yillar icinde cikar
(Erken tani zor)

Bir cok organ etkilenir - Sikayet spektrumu
genis

Non-romatizmal hastaliklar ekarte edilmeli
(benzer sikayetler)



Ayirici taniya giren hastalik sayisi fazla

Nadir rastlanan hastaliklar olduklari i¢cin cogu
zaman diger nedenler icin bir ¢cok tetkik
yapildiktan sonra tani konur.

Zamaninda erken tani onemlidir
Sekelleri onemli sonuglar- sakatliga neden olabilir

Vaskulitler ve bag dokusu hastaliklari organ
hasari veya olume yol acgabilir



Dikkatli tibbi oyku alinmali — Bazisi intermittandir,
arada inaktif donemler olur

Inflamatuvar etyolojisi olanlarda hasar ve sakatlik
daha fazladir

Kas-iskelet sisteminde inflamatuvar etyoloji
isaretleri:

Eklem sisligi, kizarikhigi, eklemde 1si artisi, agri ve
hassasiyet

Sabahlari agri fazladir ve eklem sertligi olabilir
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KFIe§k ; Travmatik eklem

T'Io aybl Enfeksiyonlar:
itreme Septik artrit,

Gece terlemeleri osteomiyelit

Organ disfonksiyonu:
Kuvvetsizlik
Dispne
Odem
Dokuntu



Kronik semptomlar:
Agri
Sislik
Sabah sertligi
Topallama

Juvenil idyopatik artrit

Juvenil spondilartropatiler



Dokuntu- Vaskuilit

Vazospazm - Raynaud fenomeni
Ploritis

Glomerulonefrit

Fizik muayene bulgulart:
Malar rash
Mukozit
Azalmis solunum sesleri
Odem
Norolojik bulgular



Juvenil idyopatik artrit (JIA)

Ankilozan spondilit ve digerleri (psoriyatik
artrit, IBH, reaktif artrit)

Post-enfeksiyoz artritler

Juvenil dermatomiyozit (JDM)
Sistemik lupus eritematozus (SLE)
Skleroderma



Vaskulitler (HSP, Kawasaki, PAN, Wegener,
Takayasu)

Sjogren sendromu

FMF ve diger otoimmun hastaliklar
Amiloidoz

Behcet Hast

Agri sendromu ve digerleri



JRA yillar sonra 1—> IBH (anemi, ishal, biyopsi)

ANA titresi cok yuksek JRA w—> takipte SLE

Poliartikuler artritli cocuk (agir kas gugsuzlugu)....
I > Juvenil dermatomiyozit
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ETVO-PATOGENER

Immun cevabi siddetlendiren otoimmun aktivite

Self-tolerans (yabanci molektillere reaksiyon
verir) bozuklugu
Yabanci-kendi molekulleri benzerligi

Normalde baskilanan immun cevabin viral
enfeksiyonla abartili hale gelmesi

Genetik yatkinlik



T lenfositler —, Diger hucre yuzeyindeki
virus ve diger antijeni tanir ve antijenik

molekule baglanir — Makrofaj aktivasyonu
(TNF-o, IL-1, IL-6 salinir)

Direkt doku hasari

Diger inflamasyon hucrelerinin ortama c¢ekilmesi



Thir—) B lenfosit aktivasyonu i >Asiri Ig
yapimi (otoantikorlar dahil) ——> Kompleman
baglanmasi i——> doku yikimi

Komplemanin direkt sitolitik etkisi, Dogal
oldurucu hucreler veya sitolitik T hucreleri
etkisiyle ™ > hedef organ hiicreleri tahrip olur



IL-6 - ates, osteopeni

Sitokinler kortizol salinimini artirmaz (RH’da)
- Hucresel ve humoral immunite
' baskilanmaz

— > Otoimmunite

Disi cinsiyet hormonlari hucresel immun
cevabi artirir (bazi RH’lar disi cinste sik)



Semptom Romatizmal Romatizmal olmayan
Hastalik durumlar

Ates Sistemik JIA Malignite, enfeksiyon, IBH

Artralji JIA, SLE, JDM, Hipotiroidi, Travma, reaktif artrit,
Skleroderma enfeksiyon

Gugsuzluk JDM Muskiiler distrofi

Yiizde dokiintii |SLE Fotosensitif dermatit

Gogus agrisi1  [JIA, SLE Kondrit, Kaburga kirig

Sirt agrisi JIA, Vertebrada mikro-kirik, Diskit,

Spondilartropati

Intraspinal tm, Spondilolizis,
Spondilolistezis




Eklem sikayetleri
Sabah sertligi

Kas gug¢suzlugu
Yurume problemleri
Yuzde dokuntu
Raynaud fenomeni
Yuruyememe

Ates

Tani gogu zaman
klinik bulgularla
konur



Sabah sertligi: JIA, postenfeksiyoz artrit

Raynaud fenomeni: Skleroderma, overlap
sendromlari

Travma + Monoartrit: Yirtik meniskus, osteokondrit
Yuzde dokuntu+Kas gucsuzlugu: SLE, JDM
Yurume problemleri:Ortopedik sorun, JIA

Yuruyememe: Osteomiyelit veya malignite



Seyahat oykust, ailece barsak hastaligi, hasta evcil
hayvanlatemas w—— > Reaktif artrit

Kene isirig1 + Eklem sikayeti i——> Lyme Hastaligi
Ates i—— > Sistemik JIA, enfeksiyon, malignite

Gugstzlik m—— > Muskuler hastaliklar, postviral
hastalik, JDM
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LUPUS









Genel gorunum: Depresif ve anksiyeteli ise psikiyatrik
bozukluk

Muayene masasinda hareketsizlik: Kas zayifligi, artrit,
MSS hastaligi

Kilo kaybi: IBH’ya bagh malniitrisyon
Tasikardi: Ates, kardit veya perikardit

Tirnak kapilleroskopi: Dermatomiyozit, skleroderma ve
digerleri icin damar hasarini gosterir



Perikard surtunme sesi + sirt ustu yatamama:
Perikardit (SLE, sistemik JIA)

Oral mukoza lezyonlari: SLE

Dil ve dudakta sislik: Kawasaki, Stevens-
Johnson, Kizil
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Vascular laboratory to rule
out arterial occlusion
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izl Muayens
Goz: Episklerit (SLE), Uveit-posterior sinesi (JIA)
Artrit: JIA, SLE, JDM
Kas gucsuzlugu: JDM, Mikst bag dokusu hast
Eklemde sislik, agri, hareket kisithlig

Norolojik muayene:Fokal defisitler (intrakranial-
intraspinal lezyonlar)

Eritema nodozum:

» Streptokok, Thc, yersinia, histoplazma
» IBH, sarkoidoz, spondilartropati
» Sulfonamid, fenitoin, oral kontraseptifler
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Sedimantasyon hizi | (birkag haftadan fazla
devam eden)

Pozitif anti-nukleer antikor (ANA):1/160

ANA (+): SLE, JIA, JDM, Skleroderma, ITP,
Crohn hast, Otoimmun hepatit, Graves hast,
Lenfoma, Losemi, sitma, llaclar (fenitoin,
prokainamid, etosuksimid, INH)

|CH50,1C3, |C4: Aktif lupus



Immun aktivite:

» immun kompleks
» Neopterin t (makrofaj lirlinii)
» VWF | (endotel yuzeyinden)

Non-romatik hastalik testleri
Lokosit, eritrosit, trombosit | : ALL
} T3, T4, 1TSH: Hipotiroidi
LDH 1: Malignite, romatizmal hastalik
Albumin l : Nefroz, inflamatuar barsak hast
Kemik sintigrafisi: Enfeksiyon, malignite



MRI: Gadolinium ile eklem goruntuleme
T2 kesitleri ile kas goruntuleme: JIA, JDM, Sarkoidoz

MRI: Non-romatizmal hastaliklar



Antijen Hastalik
Histon llag lupusu
Ribonukleoprotein | Mikst konnektif doku hst

Pm-Scl

Sklero-dermatomiyozit

Scl Skleroderma

Sm SLE

Ro/SSA Sjogren send, Konj. Kalp bloku,
anuler egzema

La/SSB Sjogren sendromu
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Ekip calismasi
Hastalik uzun sureli

Fizik egzersiz, psikososyal destek
llag tedavisi kiiratif degil

Her hastaya gore ayarlanmis ilaclar
Aile ve cocugu egitmek



NSAID (Artrit, plorit, perikardit, uveit ve bazi
vaskulitlerde)

Ibuprofen, Naproksen, Tolmetin, Indometazin
Yen etki: GiS’te iilser

Metotreksat (Kronik enflamasyonu uzun sure
baskilar)

JIA ve JDM’de

Steroidler (Prednizolon, metilprednizolon vd.):
Uveit, SLE, JDM, JIA, Vaskiilitler'de
Intravenoz, topikal, oral, eklem igi



Hidroksiklorokin (deri belirtileri icin): SLE, JDM

Yan etkiler: Retinit, KI baskilanmasi, MSS
stimulasyonu, gastrik irritasyon

Sulfasalazin: Spondilartropati, IBH veJIA’da etkili
Yan etki: Asiri duyarlik reaksiyolari

IVIG: Kawasaki, akut miyozit, SLE
Siklofosfamid: SLE, Wegener
Siklosporin: aktif sJIA, JDM



a-Td = g ol 9 48

Anti-TNF

Etanercept, Adalimumab, infliximab
Anti- IL-1

Anakinra, Rilonacept, Kanakinumab
Anti-IL-6

Tocilizumab

Anti-B hucre

Rituximab



Cocuklarda en sik gorulen idyopatik enflmatuvar
miyozittir

Sistemik vaskulopati + karakteristik cilt bulgulari + Fokal
miyozit alanlar

llerleyici proksimal kas zayifligi

Etyoloji: Enterovirusler (Coxachie B), A grubu g HS'lar
Epidemiyoloji: 5-9 yas ve 10-14 yaslarinda pik yapar
Prevalans: 3-4/100.000



Endotel hasari, kapiler tikanma, lokal doku infarkti,
perifasikuler atrofi

Mononukleer hucre infiltrasyonu

Kas icinde ?D 19 + B hucreleri, NK hucreler
Yaygin fibroz ve mikroskopik Ca ¢cokmesi
lyilesme ile yeni kan damarlar ve kas lifleri olusur



Sinsi baslar, halsizlik, istahsizlik, yorgunluk

Gunes goren yerde dokuntu

Proksimal kas gugsuzlugu (Boyun, karin ve kalga
fleksorlerinde)

Heliotrop rash, periorbital ve fasiyal odem
Gottron papulleri

Parsiyel alopesi,









“Gower’s sign”

Disfaji, boguk ses
Konstipasyon, diyare, GIS’te perforasyon
Kalpte ileti bozuklugu, kardiyomiyopati

Bambu parmaklar, mekanik el (Pm-Scl
antikoru +)
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Akut polimiyozit (ilk belirti kuvvet kaybi ise)
Miyastenia gravis

Muskuler distrofiler

Guillaine-Barre sendromu

Endokrin ve metabolik bozukluklar
Enfeksiyonlar

Diger
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Kreatinin kinaz, aldolaz, SGOT (AST), LDH !
ANA (+) %60, RF (-)

SSA, SSB, Sm, DNA antikorlari negatif
Uzamis hastalikta Pm /Scl antikor (+)

ESR normal veya yuksek

Coombs (-) anemi



Periferik kanda artmig CD19+ B hucre ﬁ
VWFAg 1/
Neopterin )



MRI (T2 kesitlerde aktif miyozit)
EMG

Biyopsi

Akciger fonksiyon testleri ( CO difuzyon
kapasitesi ﬂ)

Azalmis kemik mineral dansitesi ve
osteokalsin duzeyleri

Kalsinozis (Diz radyografi ile)
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Aspirasyon pnomonisi

Barsak perforasyonu ve olum

Depresyon

Kalsinozis- Staf enfeksiyonu

Parsiyel lipodistrofi- yalanci kas hipertrofisi
Sarkik karin (karin kaslari zayiflig)
Anormal glukoz ve lipid metabolizmasi
Sterilite



Gunesten koruyucu
Vit D, Ca

Hidroksiklorokin + oral steroid

Hafif kas guc¢suzlugu: Prednizolon 1-2 mg/kg/gun
Agir tutulum: IV MP 30 mg/kg X 3/ 1 hafta
Metotreksat 15-20 mg/m? + 1 mg/giin folik asit

Cevapsizsa, Siklofosfamid 500 mg/m?



IgG<300 mg/dl ise IVIG (0.4 g/kg/ay)

Siklosporin
Disfaji: Yumusak diyet, NG besleme

Parenteral hiperalimantasyon, IV

hidrasyon, Fizik tedavi



Steroid kulanimindan once %30 mortalite,
%30 sakat

Simdi mortalite %3



Sertlesmis deri ve Raynaud fenomeni ile
karakterizedir

Tedavi basarisizdir

Deri, akciger arterleri, bobrekler ve GIS’te asiri
kollajen ve ekstraseluler matriks uretimi ..... fibroz

ANA (topoizomeraz 1 spesifik) (Scl 70) ve
sentromere karsi pozitiftir

Epidemiyoloji:
Pik yasi 30-50 yas, K:E  3:1
Cocuklarda lokalize formu sik



Damar endotel hucre hasari

Bazal laminada kalinlagma

Fibroblast proliferasyonu, kollajen sentezi, deride
fibroz

Vaskuler degisiklikler:
Raynaud fenomeni
Renovaskuler hipertansiyon
Pulmoner hipertansiyon



Derinin ilerleyici kalinlagmasi ve sertligi
Eklem kontrakturleri

Agzin tam olarak acilamamasi
Kil folikullerinde ilerleyici kayip

Kas-iskelet tutulumu sik: Eklem kapsulunun
fibrozisi, sinovya kalinlagsmasi, eklem
kontrakturleri

GIS tutulumu: Disfaji, reflii 6zofajit, ince barsak
dismotilitesi



Raynaud fenomeni (solukluk, morarma, eritem)
Sistemik skleroz:

» Odem, atrofi, lilserasyon

» Akroosteolizis

» Sklerodaktili

» Epiderm incelmesi, sa¢ kaybi

» Interstisyel Akciger hastaligi, pulmoner
HT

» Renal arter tutulumu
» Ozofagus dilatasyonu
» Dilate barsak anslari
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Raynaud’s
phenomenon \

Fingers become
white due to lack of
blood flow, then blue
as vessels dilate to
keep blood in tissues, \
finally red as blood |
flow returns




Kardiyak fibroz: Aritmi, ventrikuler hipertrofi

Morfea (yuzde) ve lineer skleroderma
(ekstremitelerde) 11— > Cerrahi
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Raynaud fenomeni + anti Scl 70 (+)
CO difiizyon kapasitesi -_-

Tirnak yatagi kapilleroskopisi (anormal
kapiler dilatasyon)

Major kriter: Proksimal skleroderma

Minor kriterler: Sklerodaktili, Dijital pitting,
pulmoner fibroz

1 major veya 2 minor yeterli



HSP

Allerjik reaksiyonlar
JIA

KIT

JDM

Overlap sendromu (SLE + Artrit + Skleroderma +
Dermatomiyozit)

Eozinofilik fasiitis
Psodoskleroderma (fenilketonuride)



Anemi
Eozinofili

lg 1/
ANA +

Anti-Scl 70 veya anti-sentromer (+)
Anti-DNA (+) (overlap sendrom)
Erken donemde VWF Ag I



Otoamputasyon (parmakta)

Ozofagus riiptiirii
Renovaskuler hipertansiyon krizi
Pulmoner arteriyel HT

GIS tutulumu sonucu malabsorbsiyon ve
geligsme geriligi



MTX + Kortikosteroidler
Fizik tedavi ve ugrasi tedavisi

Raynaud icin nifedipin, kaptopril, enalapril,
hitrogliserin pomad

IV PGE1 infiizyonu

PROGNOZ: Degisken






