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Romatolojik hastaliklar bir¢ok organ ve sistemi etkileyebilen otoimmun
ve inflamatuar bir hastalik grubudur.

Romatolojik hastaliklarin norolojik sistem tutulumu psikiyatrik
semptomlari, bas agrisini, ensefalopatiyi, kraniyal sinir semptomlarini,
miyelopatiyi, radiktlopatiyi veya periferik noropati vb sempotomlari
Icerebilir.



Romatolojik hastaliklardaki norolojik tutulum bulgular: bilinmesine
ragmen; norolojik sikayet ile basvuran hastalarda romatolojik tanilar ilk

planda akla gelmemektedir.

Bu calismada ilk bulgu/sikayeti norolojik olup son tan1 olarak bir
romatolojik hastalik tanisi alan olgularin demografik verileri, klinik
seyirlerl, laboratuar bulgulari, radyoloji gériintiilemeleri, patoloji
sonug¢lari gib1 verileri retrospektif olarak incelenmustir.



* 0-18 yas grubu
e [1k sikayet ndrolojik olmali
 Son tani sikayet ile iligkili romatolojik bir hastalik olmali



15 farkli merkez- 12 farkl sehir
 Toplam 63 hasta
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Behcet Hastahig
--——-——-

10

6.5

12

13

11

11

13

12

13

13

Bas agrisi

Gorme kaybi

Bas agris1
diplopi

Kas gii¢siizliigii

Bas agris1

Gorme kaybi

Bas agris1

Bas agris1, gorme

kayb1

Bas agris1

Bas agris1

Papil 6dem, eritama nodozum,
oral aft

Bilateral tiveit

Oral aft

Sol hemiparezik (kas glicui4/5)
Oral aft

Papil 6dem, oral aft

Bl (veit, papil 6dem

Papil 6dem, oral aft

Papil 6dem, bl optik atrofi,
oral aft

Oral aft

Papil 6dem, oral aft

Superior sagital siniis ve sag
sigmoid sindste trombiis

Sol transvers sintste trombuis

medulla oblongata sol stiperolateral
kesiminde hiperintens
odak(sistemik vaskulit?)

Sag transvers ve sigmoid sinuste
trombus

Gz kiresi posterior kontiriinde
diizlesme

Sol transvers sinds ve sigmoid
sinliste trombiis

Sol transvers sinds ve sigmoid
sinliste trombis

Sol transvers sinis ve sigmoid
sinliste trombs

normal

ANA+

HLABS5-

HLABS5+

HLABS5+

HLABS+

HLABS-

HLABS5+

HLABS5+

Paterji +

Faktor 5 leiden
Mut
Apolipoprotein
a yuks.

Paterji-

Paterji -

Paterji -

Paterji +

Pate2rji -

Kolsisin
Pulse steroid
Azatiopdirin

MTX
Adelimumab

Pulse steroid
Kolsisin
Azatioplrin

Pulse steroid
IVIG
Plazmaferez

Pulse Steroid
Azatiopdirin

Pulse Steroid
Adalimumab

Pulse steroid
Siklofosfamid

Pulse steroid
MTX

Pulse steroid
Adalimumab

Pulse steroid
azotiopdrin

Siklosporin
Azatiopirin
MMF

Adalimumab
Kolsisin
Infliximab

Kolsisin

Kolsisin



Alicardi Gouiteres Sendromu

e ——————————————————

hipotoni Cc incelme,serebral atrofi

2 K 1 Mikrosefali,  BT: periventrikiiler alanda ve bazal ganglionlar diizeyinde yaygin TREX1 mut Tofasitinib
konvilziyon  kalsifikasyon

3 K 15 Hipotoni, Mikroganti ve mikrosefali. Beyaz cevher voliimii azalmistir. Korpus SAMHD1 mut Tofasitinib
nobet kallozum ince. Lateral ventrikuller ve 3. ventrikul genisligi artmustir.

Ekstraaksiyal mesafe genis izlenmekte olup konveksite sulkus derinlikleri
hasta yasina gore artmustir, serebral atrofi ile uyumlu

4 K 12 Bas agrisi, Serebral ve serebellar atrofi, Bl beyaz cevherde T2A sinyal artig1, bazal ADAR mut
denge kayb1  ganglionlarda kalsifikasyon

5 K 14 Bas agrisi, Periventrikiler-subkortikal beyaz maddede yaygin artmug T2 sinyali gosteren  IFIH1 mut MMF
denge kayb1  alanlar



Dermatomiyozit/Polimiyozit
e e v —LT R

10

11

6.5

16

Kas giigsiizliigii

Kas giigsiizligi, miyalji

Kas giigsiizlugii, ataksik
yurime

Kas giigsiizliigii
Miyalji

Kas gii¢siiliigii,ylirime
gligligii

Kas gii¢siiliigii,ytlirime

glglig

Kas gii¢siiliigii,ylirime
gligligii

Kas gii¢siizliigi, ylirime
gligliigii

Kas giigsiizliigii, Yiiriime
gligligii

Miyalji

Yiiz,diz , dirsekte hiperpigmente lekeler

Tekrarlayici eritemli makiler dokuntueler

Yizde, elde eritamatoz dokiintiler

Malar rash, gottron papilleri,

Makiilopapuler dokiintii ve ras

Heliotrop ras, kalsinozis

Heliotrop ras

Heliotrop ras

Makilopaptler, noduler dokintu

AST, ALT, CK
yiiksekligi

AST ALT yiiksek
Ck Normal

Ck yiiksekligi

CK AST yiiksekligi

CK yiiksekligi

CK, AST, LDH
yiiksekligi

CK yiiksekligi

CK, AST, ALT,
LDH yiiksekligi

CK, AST yiiksekligi

Kas MR: Kas yapilarda yaygin T2 artist
ve kontrastlanma

Kruris Mr: bl arka bacak kompartman
kaslarinda ve uyluk 6n yiizinde sinyal
artis1

Kas mr: Dermatomiyozit ile uyumlu

Miyozit panel:Anti TIF1G
Femur mr:dermatomiyozit ile uyumlu

Kas biyopsisi:Kas liflerinde fibrilasyon
ve atrofi

Kas biyopsisi, kas mr,emg inflamatuar
miyozit ile uyumlu

ANTI NXP2 +++
Kas Mr, EMG dermatomiyozit ile uyumlu

ANTI NXP2+++
Kas MR ,biyopsi, emgdermatomiyozit ile
uyumlu

Uyluk Mr: Dermatomiyozit ile uyumlu

EMG: Inflamatuar miyopati
Biyopsi: miyozit

ANTI NXP2++
EMG: Inflamatuar miyopati
Biyopsi: miyozit

Pulse steroid

Pulse steroid
Mtx

Pulse steroid

Pulse steroid+

Pulse steroid
MTX

Pulse steroid
Mtx

Pulse steroid
IVIG
MMF

Pulse steroid, IVIG
Azatiopirin
Rituksimab ,MMF

Pulse Steroid
MTX

Pulse Steroid
IVIG

MMF
Siklosporin

Pulse Steroid
IVIG

MMF
Siklosporin
Rituksimab



SLE-1

Pulse steroid, Rituksimab,
Siklofosfamid, Hidroksiklorokin, MMF

2 11 K
3 15 K
4 14 K
5 15 K
6 16 K
7 17 K

Nobet

Koreiform
hareketler

Bas agris1, gorme
kaybi

Ani baslangigh
psikiyatrik
semptomlar

Nobet, psikiyatrik
semptomlar

Bas Agrisi,His
kaybi

Bas agris1

Proteiniri, HT,
Hemolitik anemi

Papil 6dem
proteindri

Seronegatif otoimmiin
ensefalit

Eklem agrilari
Multipl skleroz

Papil 6dem
Proteindiri

C3,C4 Diisiik
ANA+, Anti DsSDNA+

ANA+, AntidsDNA+
Antifosfolipid ant+
C4 diistik
trombositopeni

ANA+
AntidsDNA-

ANA+
Anti R-6052+
Anti AMA M2 +

Anti Ro 52 ++
Anti AMA M2 ++
Anti DFS 70 +++

ANA+, AntidsDNA+
Anti histon+

ANA+++
AntidsDNA++

C3 diisiik

Anti AMA M2 ++
bisitopeni

Kranial MRG: Press ile uyumlu
EEG:Jenaralize epilepsi ile uyumlu

Kranial Mrg: Sol korona radiata
diizeyinde sag frontal bolgede
periventrikiler beyaz cevherde
hiperintens odaklar

Bdébrek biyopsisi : Lupus nefriti ile
uyumlu

Kranial MRG:N
EEG: Epileptiform desarjlar

Kraniospinal mr: Demiyelinizan
plaklar(Mekanda yayilim+)

MMF
Hidroksiklorokin

IviG
Pulse steroid

Hidroksiklorokin

Hikroksiklorokin
Pulse steroid
MMF



SLE-2

10 13 K

11 13 K

12 10 K

13 9 E

Bas agris1

Kas giicsiizligi,
Yiirtime giigligii

Bas agrisi, gorme kaybi

Bas agrisi, diplopi

Nobet, Biling
bulaniklig:

Nobet, psikiyatrik
bulgular, biling
bulaniklig

Malar ras, eklem agrisi, proteiniri, DC++, papil

o6dem

NMOSD
Pansitopeni,lumbalji

Papil 6dem, cilt lezyonlari

Papil 6dem, proteinuri

Proteindiri, trombositopeni

Hemolitik anemi, DC+

ANA++

ANA+
C3,C4 diisiik

ANA+
Anti dsDNA+
Anti RNP++

C3 diisiikliigi

ANA+
Anti dsDNA+

C3, c4 diisiik
Lupus
Antikoagulan+

Biyopsi: Lupus nefriti

Spinal mr: Lineer yaygin T2 hiperintens lezyon

Mr:Sol sigmoid sinus ve transvers sinuste
tromboz
Biyopsi: Lupus Nefriti

MR: PRESS ile uyumlu lezyonlar
EEG: Fokal Epilepsi ile uyumlu

Steroid,
Hidroksiklorokin,
MMF

Pulse Steroid
IVIG
Rituksimab, AZA

Steroid
Hidroksiklorokin
MMF

Pulse steroid
Siklofosfamid
MMF
Hidroksiklorokin



Primer SSS Vaskuliti-1

2 17
3 14
4 10
5 16

Kas giigstizligi,

konusmada bozulma

Denge Kaybi, Kas

giicstizliigil, His kayb1

Bas agrisi, bag donmesi

Biling bulaniklig, kas

glicstizligi

Sol gozde disa bakis
kisitlihigi, dismetri

Sag hemiparezi

Sag Hemiparezi

Mental retarde

Sekonder vaskulit
markerlar1 negatif

Sekonder vaskiilit
markerlar1 negatif

Sekonder vaskiilit
markerlar1 negatif

Sekonder vaskiilit
markerlar1 negatif

Sekonder vaskiilit
markerlar1 negatif

Kranial mrg:Sol bazal ganglionlar
diizeyinde difiizyon kisitlilig

Mr angiyo: Sol MCA’da fokal serebral
arteriyopati ile uyumlu

Mr angiyo:Sol MCA M2 segmentinde ve
sol vertebral arterde vaskdlit ile uyumlu

gorunum

Bl frontal loblarda belirgin subkortikal
T2 hiperintens odaklar(vaskilit lehine

degerlendirildi)

Solda M1,P1 stenotik. ACA ince
kalibrasyonda. Sol MCA M3 ant akim
yok. BL ACA distal kesimde akimda
azalma. Bulgular vaskdilit lehine
degerlendirilmistir.

Sag ICA ince kalibrasyonda, BL MCA
damar duvarinda diizensizlikler(n
planda vaskilit diisiiniildii)

Pulse Steroid
DMAH

Pulse Steroid
Siklofosfamid
AZA

MMF

Pulse Steroid
Siklofosfamid
MTX

Pulse steroid
Siklofosfamid
AZA



Primer SSS Vaskuliti-2

T I N N

K Bas agrisi, Diplopi, Gérme kayb1 Sol gbzde ice kayma ANA+
7 6 K Biling bulanikligi, Ataksik yiiriiyiis Sol hemiparezik Sekonder
vaskulit
markerlari
negatif
8 11 K Bas agrisi, biling bulanikligi, Sag hemiparezi Vwif
gucsuzlik yiiksekligi

9 13 E Denge kaybi, kas gii¢siizliigii

Subkortikal beyaz cevherde hiperintens
sinyal artiglar1 izlenmis olup vaskilit
lehine degerlendirilmistir.

Periventrikiiler beyaz cevherde kontrast
enhasmani gostermeyen diizensiz sekilli
T2 hiperintens odaklar(vaskilitik
suregler?)

Sol mca m2-m3 dalinda daralma-
diizensizlik mevcut olup, vaskilit lehine
degerlendirilmistir.

Her iki serebral hemisfer beyaz
cevherinde, bazal ganglionlarda,
talamuslarda, beyin sap1 yapilarinda,
serebellar pedinkillerde ve serebellar
beyaz cevherde ¢ok sayida daginik fokal
hiperintens lezyonlar izlenmektedir.
(vaskulit?).

Pulse Steroid
AZA
MMF

Pulse Steroid

Pulse Steroid
Siklofosfamid



IGG4 iliskili hastahk

HEEEE I N R

Bas agrisi Sag gozde ice bakis kisitlilig IgG4 Yiiksekligi  Orbita mr: Lateral rektusta Steroid
pseudotimor MMf
2 13 K Diplopi, Pitoz IgG4 Yiiksekligi  Orbita Mr: Bl orbita stiperor  Steroid
ve lateral kesiminde MMF
ekstrakonal mesafede AZA
lakrimal bezde bliyimenin MTX
eslik ettigi doku

kitlerleri(1gG4?)
Biyopsi:IgG4 pozitif

hicreler

3 8 K Bas agrisi, pitoz IgG4 Yiiksekligi  Orbital Mr: Planum Steroid
sfenoidalede kontrast MTX
tutulumu MMF
Biyopsi:Sol sfenoid sinis AZA
idopatik reaktif Hidroksiklorokin

fibroinflamatuar lezyon
IgG4 Iliskili hast?



Sjogren-1

2 17
3 13
4 15
5 15
6 13

K

E

E

K

Status Epilepticus,
Ensefalopati

Bas agris1

Bas agris1

El ve ayaklarda uyusma

Bas agrisi, ataksi, biling
bulaniklig:

Bas agrisi, bulanik gérme

Raynaud Fenomeni

Anaplastik astirositom
opere

Diisiik ayak, kas
gligstizligd, diplopi

Papil 6dem

ANA+
AntiSSA+
Anti SSB+

ANA +

ANA+

ANA+
Anti Ro52+

AMA-M2+,
ANTI-RO 52+,
DFS 70+3

ANA +
Anti SSA +

Kranial MR:Her iki talamusta diffliz sinyal
artist

Kranial MRG: Serebral beyaz cevherde
nonspesifik mlimetrik hiperintensiteler
Schirmer +

Boyun usg: Parotis bezinde heterojen
gorinum

Sol frontal lob, periventrikiler cevher alanda
beyaz cevherde hiperintensite
Parotis usg : Sialadenit

EMG: Polindropati ile uyumlu
Kranial mr: Serebral, serebellar ve spinal
kordda hiperintens odaklar

Serebrum, Serebellum ve spinal kordda
cesitli diizeylerde T2 goriintiilerde
hiperintens bazilar1 net sinir vermeyen
multiple odak izlenmistir.

Chisholm 2

Chisholm 4

Chisholm 4

Chisholm 2

Schirmer testi (+)

Schirmer testi (+)

Plazmaferez
Pulse steroid
IviG
MMF

Hidroksiklorokin
MMF

Hidroksiklorokin
AZA

IVIG

Pulse Steroid
AZA
Rituksimab

Pulse steroid
IVIG
Hidroksiklorokin

Pulse steroid
Hidroksiklorokin



Sjogren-2
--———-_

10

11

12

12

17

14

10

Yurime bozuklugu

Kas giigstizliigii, miyalji

Konvilziyon, Biling
bulaniklig1

flerleyici his kaybu,
gugsuzlik

Kas gii¢siizliigii

Kas gii¢siizliigii, yiiriime
bozuklugu, his kayb1

Alt ekstremitede kas
guct 4/5
Periferik noropati

Periferik Noropati

Tekralayanan
meningoensefalit
ataklari

Psikiyatrik
semptomlar, direncli
ndbetler

Sag hemiparezi

Transvers Miyelit

ANA+
Anti SSA+
Anti SSB+

ANA
Anti SSA+

Ro52, Ama-M2 ve
Dfs 70+

Ro52++, Anti AMA

M2+, Anti Dfs70 +++,

ANA+

ANA+
Anti SSA+

EMG: Motor ve duyusal liflerin aksonal
tutulumu ile uyumlu

EMG:Motor ve duyusal liflerin aksonal tutulumu
ile uyumlu

Kranial mr: Farkli zmanlarda serebrum
serebellum bazal ganglia spinal kordda
hiperintens lezyomlar

korpus kallozumun genu ve spleniumunu,
periventrikiler beyaz cevheri ve medulla
oblongata'nin sol 6n kismini igeren tist frontal
girusun subkortikal alaninda hiperintens
lezyonlar

C4-C7 diizeyleri arasinda servikal spinal kordta
T2A goriintiilerde sinyal artis1 izlenmistir. {1k
planda transvers myelit diistiniilmiistiir.

Schirmer +

Schirmer +

Chisholm 4

Chisholm 3

Chisholm 4

Chisholm 2

Pulse Steroid
IVIG
Rituksimab

IVIG

Pulse Steroid
Rituksimab
Hidroksiklorokin

IVIG
Siklofosfamid
Rituksimab
Hidroksiklorokin
MMF

Rituksimab
Hidroksiklorokin
Siklofosfamid
MMF

Pulse Steroid
IviG
AZA

IVIG

Pulse steroid
Plazmaferez
Hidroksiklorokin
siklofosfamid



—

Romatolojik Norolojik
hastalik bulgu
No6rolojik Romatolojik

bulgu i hastalik



Sonugc

Klinik bulgular, romatolojik tetkikler, radyolajik bulgular hepsi ayr1 ayri
cok degerli

Tan1 koyabilmek i¢in oncelikle romatolojik hastaliklarin nérolojik
bulgulari 1y1 bilinmeli ve akla gelmeli

Blytik ve heterojen bir grup, daha homojen gruplarda ¢alisma
yapilabilir.



Tesekkurler




	Slayt 1: Başlangıçta Nörolojik Semptomlarla Ortaya Çıkan Pediatrik Romatolojik Hastalıklar: Çok Merkezli Bir Çalışma 
	Slayt 2
	Slayt 3
	Slayt 4
	Slayt 5
	Slayt 6
	Slayt 7
	Slayt 8
	Slayt 9
	Slayt 10: Behçet Hastalığı
	Slayt 11: Aicardi Gouiteres Sendromu
	Slayt 12: Dermatomiyozit/Polimiyozit
	Slayt 13: SLE-1
	Slayt 14: SLE-2
	Slayt 15: Primer SSS Vasküliti-1
	Slayt 16: Primer SSS Vasküliti-2
	Slayt 17: IGG4 ilişkili hastalık
	Slayt 18: Sjögren-1
	Slayt 19: Sjögren-2
	Slayt 20
	Slayt 21: Sonuç
	Slayt 22

