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tiyolojisi ve patogenezi bilinmemekle 

birlikte, otoimmün yanıt sonucu geliştiği 

sanılan skleroderma, primer olarak deri ve 

derialtı dokuları tutan, çocuklarda oldukça nadir 

görülen bir kollajen doku hastalığıdır. En dikkat 

çekici patolojik özelliği etkilenen dokularda 

fibrozise yol açan aşırı kollajen birikimidir. Loka-

lize ve generalize olmak üzere iki tipe ayrılan 

sklerodermanın, çocuklarda daha çok lokalize tipi 

görülmektedir.1-7 Raynaud fenomeni saptanan 12 

yaşındaki kız çocuğa sklerodermatöz cilt bulguları, 

Antinükleer antikor (ANA) ve Scl-70 antikor pozi-

tifliği nedeniyle juvenil sistemik skleroderma 

(jSSc) tanısı konuldu. Takip ve tedavi altına alınan 

olgu, nadir görülmesi nedeniyle sunulmuştur. 

Olgu Sunumu 
12 yaşında kız çocuk el ve ayaklarda morarma 

şikayetiyle polikliniğimize getirildi. Yaklaşık 2 
yıldır el ve ayaklarında, özellikle soğuk havalarda 
morarma, ısındığında ise kızarıklık ve karıncalan-
ma hissi oluyormuş (Resim 1). Her iki el parmak-
larında da özellikle sabahları katılık olduğu, ancak 
ağrı hissetmediği öğrenildi. Yaklaşık 1 ay önce sağ 
el 4. parmak ucunda kendiliğinden bir yara oluş-
muş, yarada pürülan akıntı ve daha sonra parmak 
ucunda siyah renk değişimi olmuş. Başka bir şika-
yeti olmayan hastada, ailevi hastalık ve akrabalık 
öyküsü yoktu. Fizik muayenesinde; boy 141 cm (3-
10 p), ağırlık 30 kg (3p), tansiyon arteryel 100/70 
mmHg ve vital bulguları stabildi. Ağız etrafında 
deride gerginlik, dudaklarda tapir ağzı görünümü, 
el ve ayaklarda basmakla solan yaygın eritem, 
parmak derisinde gerginlik ve sertlik, sağ el 4. 
parmak ucunda 2x2 mm’lik nekrotik lezyonu olan 
olgunun, periferik arteryel nabızları alınıyordu ve 
diğer sistem muayene bulguları evre 2 guatr hariç 
normal değerlendirildi (Resim 2). Laboratuar ince-
lemesinde, hemogram; lökosit sayısı 7500/mm3, 
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 Özet 

Skleroderma primer olarak deri ve deri altı dokuları tutan, ço-
cuklarda oldukça nadir görülen bir kollajen doku hastalığıdır. 
Prevalansı 1/100.000 olan skleroderma lokalize ve generalize olmak 
üzere iki tipe ayrılır. Çocuklarda daha çok lokalize tipi görülmektedir. 
Burada juvenil sistemik skleroderma tanısı alan olgu nadir görülmesi 
nedeniyle sunulmuştur.  

Anahtar Kelimeler: Sistemik skleroderma, çocuk 

Turkiye Klinikleri J Pediatr 2006, 15:172-176 

 Abstract 
Scleroderma is a very rare connective tissue disease in children 

involving primarily the skin and subcutaneous tissue. The prevalence 
is 1/100.000. Of the two major types of scleroderma, localized and 
generalized, the localized variety is more common in children. In this 
article, we report a patient with juvenil systemic scleroderma because 
of the rarity of the disease.  
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hemoglobin 14.2 gr/dl, hematokrit %43, MCV 87.3 
fL, RBC 4.92, RDW %12.1, trombosit sayısı 
390.000/mm3, periferik yaymada: %54 lenfosit, 
%40 PNL, %4 monosit, %2 eozinofil vardı, atipik 
hücre yoktu. Kan biyokimyasal incelemesinde; 
glukoz: 107 mg/dl, üre: 24 mg/dl, kreatinin: 0.7 
mg/dl, AST:30 IU/L, ALT:20 IU/L, elektrolitleri 
normaldi. CRP:0.6 mg/dl, sedimentasyon: 15 
mm/saat, TT4:7.6 µgr/dl (4.2-13), TT3:1.47 ng/dl 
(0.5-1.7), FT4: 1.36 ng/dl (0.8-2.2), TSH:1.29 
µIU/ml (0.5-4.8) olup normal değerlendirildi. 24 
saatlik idrar incelemesinde proteinüri saptanmadı. 
İdrar sediment incelemesinde hematüri yoktu. RF 

(-), ANA (+), ds-Anti-DNA aktivitesi: 1.6 IU/ml 
(0-5), SS –A (anti Ro) antikorları 0.4 (<2 U/ml), 
SS – B (anti La) antikorları 0.6 (<2 U/ml), Scl-70 
antikorları pozitif, anti centromer antikoru negatif 
bulundu. Raynaud Fenomeni pozitifliği, el ve ayak 
parmaklarında gerginlik, sertlik ve parlak cilt gö-
rünümü (sklerodaktili), sağ el 4. parmak ucunda 
nekrotik lezyonu olması nedeniyle hasta juvenil 
sistemik skleroderma (jSSc) tanısı aldı. Tanı kriter-
lerinden 2 majör ve 1 minör bulgusu mevcuttu. 
Hastamızda organ tutulumu açısından; 24 saatlik 
idrar incelemesi, akciğer yüksek çözünürlüklü 
bilgisayarlı tomografi (HRCT), ekokardiyografi 
(EKO) yapıldı ve normal değerlendirildi. Dermato-
loji ve romatoloji bölümlerine konsülte edilen olgu 
nifedipin, asetilsalisilik asit ve kolşisin tedavileri 
ile el ve ayaklarını soğuktan koruması önerilerek 
poliklinik takibine alındı. 

Tartışma 
Çocukluk çağında oldukça nadir görülen 

skleroderma, lokalize ve sistemik olmak üzere iki 
tiptir. Çocuklarda sistemik tipe göre daha sık gözü-
ken lokalize tip; iç organların hastalığa katılmaması, 
cildin değişik derecelerde sklerozu ve kalınlaşması 
ile karakterize olup; morphea (lokalize, generalize, 
profunda ve pansklerotik) ya da linear skleroderma 
olarak gruplandırılır.1,2,4,6,7 Lokalize tipin sistemik 
tipe dönüşü oldukça nadirdir.8 Tüm sklerodermalı 
olguların yaklaşık %10’u 20 yaşından önce bulgu 
verirken, sadece %1-2’si 10 yaşından önce başlar.5 
Olgumuzda semptomların öyküden yaklaşık 10 
yaşında başladığı öğrenildi. Skleroderma pato-
fizyolojisinde vasküler hasarlanma, mononükleer 
hücre infiltrasyonu, kollajen birikimi, sitokin cevabı, 
otoimmünite ve fibrozisin rol aldığı kompleks bir 
hastalıktır.9 jSSc tanı kriterleri, İtalya 2001 yılı 
“First International Workshop on Juvenil 
Scleroderma” uzlaşı toplantısı ile belirlenmiştir. 
Buna göre: Major kriterler; sklerodermatöz deri 
değişiklikleri ve Raynaud fenomeni, minör kriterler; 
mikroskopik kapiller anormallikler, vasküler deği-
şiklikler, gastrointestinal, renal, kardiyak, pulmoner, 
kas ve eklem (tendon) tutulumu ve serolojik bulgu-

 
Resim 1. Ellerde özellikle soğuk havalarda renk değişikliği ve 
ödem.  

 

 
Resim 2. Ağız etrafında deride gerginlik, dudaklarda tapir 
ağzı görünümü.  
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lardır. jSSc tanısı için iki major bulguya ilaveten en 
az bir minör bulgu gerekmektedir.5 Olgumuza 
Raynaud fenomeni, sklerodermatöz cilt bulguları ve 
seroloji pozitifliği ile jSSc tanısı konulmuştur.    

Raynaud fenomeni; bilateral, episodik olarak 
el veya ayak parmaklarında, kulak veya burunda 
vasküler olaya bağlı meydana gelen solukluk, 
siyanoz ve kızarıklık şeklindeki cilt değişiklikleri-
dir. Soğuğa maruziyetle bu değişiklikler daha da 
belirginleşir.4,5,8,10 Raynaud fenomeni sistemik 
sklerodermalı olguların yaklaşık %70’inde başlan-
gıç bulgusudur, ancak lokalize tipte daha sık gö-
rülmektedir.3,11 Hastamızda da öyküden iki yıldır 
Raynaud fenomeni olduğu ve özellikle soğuk hava-
larda çok daha belirginleştiği öğrenildi.   

Sklerodermatöz deri değişiklikleri erken dö-
nemde ciltte eritematöz değişiklikler ve ödem 
şeklindedir. Bu dönemde hastalar sıklıkla karpal 
tunel sendromu gibi yanlış tanı alabilir. Cilt yüze-
yinde düzleşme, renk değişikliği, sertleşme, in-
celme meydana gelir. Pruritis, kalsinozis, 
telenjektazi ve sklerodaktili görülebilir.1,2 Olgu-
muzda, deride düzleşme, incelme, renk değişikliği 
ve sklerodaktili vardı. Bizim olgumuzda da oldu-
ğu gibi, yüz cildinin tutulumuna bağlı ağızın zor 
açılması, dudak derisinde gerginlik ve incelme 
olabilmektedir.2 

Vasküler tutulum sonucu başta Raynaud fe-
nomeni olmak üzere, fibrotik arteriosklerotik deği-
şikliklere bağlı pulmoner hipertansiyon ve renal 
kriz gibi durumlar görülebilir.1,3 Özellikle tırnak 
yatağında daha belirgin olmak üzere mikrovasküler 
değişiklikler olabilir.3 Olgumuzun Raynaud feno-
meni yanında, sağ el 4. parmak ucunda 2x2 mm’lik 
digital arter tutulumuna bağlı nekrotik alanı mev-
cuttu. Sklerodermal renal kriz ani başlayan malign 
hipertansiyon, hızlı ilerleyen renal yetmezlik, 
hiperreninemi ve mikroanjiyopatik hemolizis şek-
linde görülebilir.3 Sistemik sklerodermalı olguların 
%50’sinden fazlasında ilk 3 yıl içinde renal tutu-
lum görülebilir.1 Laboratuar bulgularında normal 
veya yüksek kreatinin düzeyleri, proteinüri ve/veya 
mikroskopik hematüri saptanır.11 Olgumuzun böb-
rek fonsiyonları normaldi. İdrar incelemesinde 
proteinüri ve hematüri saptanmadı. 

Sklerodermal cilt bulguları ve Raynaud feno-
meninden sonra en sık tutulum gastrointestinal 
sistemdir. Özellikle özofagial dismotilite başta 
olmak üzere ağızdan anüse kadar her yer tutulabi-
lir.1,3,4,8,11 Olgumuzda sıvı ya da katı yiyecekleri 
yutma güçlüğü, yutma esnasında ağrı, retrosternal 
yanma, karın ağrısı, ishal ya da kabızlık gibi şika-
yetlerinin bulunmaması nedeniyle gastrointestinal 
sistem tutulumuna yönelik tetkik yapılmadı, ancak 
yakın klinik takibe alındı. 

Sklerodermal kalp tutulum semptomları egzer-
siz dispnesi, çarpıntı ve nadiren göğüs ağrısıdır.11 
Perikardit, konjestif kalp yetmezliği, pulmoner 
hipertansiyon ve aritmiler görülebilmekle birlikte 
sıklıkla miyokardiyal tutulum olur.3,11 Olgumuzun 
EKO ve  EKG’si normal değerlendirildi. 

Pulmoner tutulum sklerodermalı hastaların 
morbidite ve mortalitesini önemli ölçüde etkile-
mektedir.3 Progresif dispne, egzersiz intoleransı ve 
nonprodüktif öksürük tipik bulguları olup, bazen 
göğüs ağrısı ve plörezi semptomları görülebilir. 
Sistemik sklerodermalı hastalar, progresif intertisyel 
fibrotik akciğer hastalığı için risk altındadır. HRCT 
akciğer tutulumu tespitinde en iyi yöntemdir.3-5,11 
Olgumuzun akciğer HRCT’si normaldi. 

Kas-iskelet tutulumuna bağlı sklerodermanın 
en erken semptomlarından biri de artralji ve 
myaljidir.11 Tipik bulgusu artralji ve sabah katılığı 
olup, sıklıkla romatolojik hastalıklar ile karışabi-
lir.3 Kas tendonunun fibröz ve inflamatuar tutulu-
mu artriti taklit edebilir. Uzun dönem takiplerinde, 
lokalize sklerodermada %40 oranında subkutanöz 
kalsifikasyon görülebilir.3 Olgumuzda, öyküden 
her iki el parmaklarında, özellikle sabahları katılık 
olduğu ve gün içinde açıldığı, ancak ağrı olmadığı 
öğrenildi. 

ANA pozitifliği, skleroderma hastalarının her 
iki tipinde de %90 oranında görülmektedir.2,4,11 Has-
talığın aktivitesi ile bir korelasyonu yoktur.7 Anti 
Scl-70 antikorları genellikle sistemik skleroderma ile 
ilişkilidir.9 Sistemik tipte %20-40 oranında görülür-
ken;3,7,9,11 lokalize tipte %10-15 görülür.11 Raynaud 
hastalığında anti Scl-70 negatifdir.8 Antisentromer 
antikorları lokalize tipte %50-96 oranında pozitifken, 
sistemik tipte %10’dan azdır.3,11 Olgumuzda ANA 



 
ÇOCUKLARDA NADİR BİR OLGU: JUVENİL SİSTEMİK SKLERODERMA Özmert M.A. ÖZDEMİR ve ark. 

Turkiye Klinikleri J Pediatr 2006, 15 
 

175

ve anti Scl-70 antikoru pozitif olup, antisentromer 
antikorları negatifdi. Ayırıcı tanı açısından; anti 
DNA antikoru, SS-A (anti Ro), SS-B (anti La) nega-
tif olan olgumuzda, SLE ve diğer kollajen doku has-
talıkları dışlanmıştır. RF’ün %25 olguda düşük 
titrede pozitif saptanabileceği belirtilirken, olgumuz-
da RF negatifdi.1  

Lokalize skleroderma kolay tanınmasına rağ-
men; Liken sklerozis, Lupus pannikulitis, Lipo-
distrofi, Morfea benzeri lezyonlar (fenilketonüri, 
GVHD), Porfiria kutanea tarda ve Borrelia infeksi-
yonları ile karışabilir. Eozinofilik myalji sendromu, 
çocuklarda nadiren görülüp; Raynaud fenomeni yok-
luğu, iç organ tutulumu, fasyal kalınlaşma, periferik 
eozinofili, IgG ve sedimentasyon yüksekliği ile ayırı-
cı tanısı kolaydır. Bazı ilaç ve kimyasal maddelere 
(bleomisin, izoniasid, pentazosin, valproat sodyum, 
bromokriptin, trikloretilen, vinil klorür, nitrofuran- 
toin, hydantoin gibi) maruziyet sklerodermal cilt 
değişiklikleri yapabilir. Sistemik skleroderma juvenil 
poliarteritis ve diğer kollajen doku hastalıkları (SLE, 
polimiyosit, dermatomiyosit, miks kollajen doku 
hastalıkları) ile karışabilir.1-4,11 Olgumuzda öykü, 
klinik ve laboratuar bulguları ile şüpheli durumlar 
dışlanmıştır. 

Çocukluk çağında skleroderma, özellikle lokali-
ze tipte spontan düzelmeler gösterebilmektedir. 
Juvenil skleroderma tedavi modellerine yönelik ya-
pılan randomize kontrollü çalışmalarda, hastalığın 
nadiren de olsa kendi kendini sınırlaması nedeniyle 
bazı zorluklar yaşanmaktadır ve bu sebeple çocuk-
larda skleroderma tedavisi, yetişkin hastalardaki 
tedavi modellerinden esinlenerek oluşturulmuştur. 
Sistemik skleroderma tedavisinde antifibrotikler, 
antiinflamatuarlar ve vazodilatatörler kullanılırken, 
lokalize tipte antiinflamatuarlar, vit-D analogları ve 
UV gibi tedavi modeller vardır. Klinik açıdan mak-
simum faydayı sağlayabilmek için bu hastalarda geri 
dönüşümsüz fibrotik doku hasarı gelişmeden, müm-
kün olduğunca erken dönemde tedaviye başlamak 
çok önemlidir.2,4,12,13 Raynaud fenomeninde soğuk 
gibi provoke eden unsurlardan kaçınmak ve 
vazospazm çözücü nifedepin, prazosin, losartan, 
nitrogliserin ve prostosiklin analogları gibi ajanlar 
kullanılabilir.1-5 Vazodilatatör ajanlara aspirin ve 
dipiridamol gibi ajanlar eklenerek klinik etkinlik 

arttırılabilir. Pentoksifilin mikrovasküler perfüzyonu 
güçlendirmek için eklenebilir.3 Reflü özefajit için 
uygun pozisyon ve diyet yanısıra, omeprazol, H2 
reseptör blokerleri ve mukoza koruyucuları 
(sukralfat) verilebilir.3,4 Hipertansif renal kriz tedavi-
sinde anjiyotensin konverting enzim inhibitörleri 
(kaptopril ve enarapril) veya diğer antihipertansifler 
kullanılabilir.2,3 Antiinflamatuar tedavi için immü- 
nosüpresifler (methotreksat, siklosporin, azotiyoprin, 
siklofosfamid ve D-penisilamin) ve kortiko- 
steroidler kullanılabilir.1-5 Kolşisinin skleroderma 
tedavisinde yeri olup, özellikle deri tutulumunda 
lokal inflamasyonun gerilemesi ve deri ülserlerinin 
iyileşmesinde etkili olduğu belirtilmektedir.2,14-16 
Lokalize sklerodermada “imiquimod” %5 krem 
formunun lokal kullanımıyla sitokin aracılıklı deri 
fibrozisinde faydalı sonuçlar alındığı bildirilmiştir.17 
Otolog “stem cell” transplantasyo-nu ve sitokin kul-
lanımı gibi yeni tedavi modelleri de deneme aşama-
sındadır.12 Olgumuza kolşisin yanında nifedipin ve 
asetilsalisilik asit tedavileri başlanmış ve poliklinik 
takibine alınmıştır. 
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