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Clinical features of pediatric neuro-lupus patients: single center experience
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Ozet

Amag: Juvenil sistemik lupus eritematozus (jSLE); kronik, sistemik, relaps-remisyon ataklari ile seyreden, birgok
sistemi etkileyebilen ve noropsikiyatrik bulgularin da gorildugi otoimmun bir hastahktir. Bu ¢alisma ile jSLE
tanili hastalarin tani esnasinda var olan klinik ve laboratuvar ézelliklerinin arastiriimasi ve ndrolojik bulgularin
degerlendirilmesi amaclanmistir.

Gereg ve yontem: Temmuz 2004-2019 tarihleri arasinda klinigimizde American College of Rheumatology (ACR)
1997 kriterlerine gore jSLE tanisi ile izlenen hastalarin dosyalari retrospektif olarak incelendi. Demografik, klinik,
laboratuvar ve gortntuleme bulgulari kaydedilerek ndropsikiyatrik tutulumu olan hastalar degerlendirildi.
Bulgular: jSLE tanisiile izlenen 40 hastanin 33’l (%82,5) kizdi (K/E:4,7). Hastalik tani yagi ortalama 10,33+2,56
yildi. Tim hastalarin ortalama izlem suresi 5,9+3,1 yil idi. Renal tutulum 32 (%80), hematolojik tutulum 27
(%67,5), eklem tutulumu 25 (%62,5) ve mukokiitandz bulgular 19 hastada (%47,5) saptandi. Hastalarin 6’sinda
(%15) norolojik tutulum tanimlanmisti ve bu hastalarin timi kizdi. Alti hastanin 5’'inde nérolojik tutulum ilk
basvuruda vardi. Dért hastada bas agrisi, 2 hastada nobet, 2 hastada uyku hali, 1 hastada koreiform hareketler, 1
hastada psikoz ve 1 hastada monondritis multipleks mevcuttu. 5’inde eslik eden nefrolojik ve hematolojik tutulum
vardi ve tedavi eslik eden nefrolojik tutulum da gz 6niine alinarak diizenlendi. TUm hastalar hidroksiklorokin,
induksiyon tedavisi olarak pulse metilprednisolon sonrasi oral prednisolon ve intravendz aylik 6 ay siklofosfamid
aldi. Ug hastada mikofenolat mofetil ile idame tedavisi yapildi. Hastalarin izleminde nérolojik sekel gézlenmedi.
Sonug: Norolojik bulgular gocukluk gadindaki SLE hastalarinin klinik bulgularina eslik edebilir ve bazen ilk
basvuru nedeni olabilir. Ozellikle adelosan dénemde agiklanamayan nérolojik bulgulari olan kiz gocuklarinda
otoantikorlar mutlaka degerlendirilmeli ve jSLE akilda tutulmalidir.
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Abstract

Purpose: Juvenile systemic lupus erythematosus (JSLE) is an autoimmune chronic disease with relapse-
remission attacks. Our aim in this study was to investigate the clinical and laboratory features of patients
diagnosed with jSLE and to evaluate the neurological findings.

Materials and methods: The files of jSLE patients who were diagnosed according to the criteria of American
College of Rheumatology (ACR) were analyzed retrospectively. Demographic, clinical, laboratory and imaging
findings were recorded and patients with neuropsychiatric involvement were evaluated.

Results: Thirty-three (82.5%) of 40 patients with a diagnosis of juvenile SLE were girls (F/M:4.7). The mean
age of disease diagnosis was 10.33+2.56 years. The mean follow-up time of all patients was 5.9+3.1 years.
Renal involvement 32 (80%), hematological involvement 27 (67.5%), joint involvement 25 (62.5%) and
mucocutaneous findings were detected in 19 patients (47.5%). Neurological involvement was defined in 6 (15%)
of the patients and all of these patients were female. There was headache in 4 patients, seizure in 2 patients,
confusional state in 2 patients, movement disorder in 1 patient, psychosis in 1 patient and mononeuritis multiplex
in 1 patient. Five of the patients had concomitant nephrological and hematological involvement. All patients
received hydroxychloroquine, oral prednisolone after pulse methylprednisolone and six doses of monthly
cyclophosphamide for induction therapy. Maintenance treatment with mycophenolate mofetil was performed in
three patients. Neurological sequelae were not observed in the follow-up of the patients.

Conclusion: Neurological findings can accompany clinical manifestations of sle patients in childhood and can
sometimes be the first reason for application. jSLE should be kept in mind in girls with unexplained neurological
findings in the adolescent period and autoantibodies should be evaluated.
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Giris

Juvenil sistemik lupus eritematozus (jSLE)
coklu sistem ve organ tutulumu ile karakterize,
farkli klinik 6zellikler ile ortaya ¢ikan otoimmun
bir hastaliktir. Kronik bir hastalik olan SLE
relaps-remisyon ataklari ile seyreder. Hastaligin
olusmasina c¢evresel, hormonal, immunolojik
ve genetik faktorler katkida bulunmaktadir
[1].  Otoantikorlar ~ ve  immun-kompleks
aracili inflamasyon dokularin ve damarlarin
hasarlanmasindan  sorumludur.  Hastalikla
iliskisi oldugu bilinen en dénemli otoantikorlar
anti ndkleer antikor (ANA) ve double stranded
DNA (ds-DNA)'dir [2]. Cocukluk yas grubunda
hastallk daha agir seyreder ve hastalarin
yaklasik %15-20’si 18 yasindan 6nce tani alir.
Kiz ¢gocuklarinda erkek ¢ocuklarina oranla 4,5-5
kat daha fazla gorular [3].

Mukokiitan6z ve hematolojik bulgular, kas-
iskelet sistemi, renal ve norolojik tutulum oranlari
etnik gruplara goére farkhlk gdstermektedir.
Santral sinir sistemi (SSS) ve renal tutulum
cocuklarda daha siddetlidir ve kotl prognoz ile
iliskilidir [4]. Renal tutulum tansiyon &lgimd,
bobrek fonksiyon testleri, tam idrar tetkiki ve
bobrek biyopsisi gibi klinik ve laboratuvar
bulgular ile tanimlanabilir. Santral sinir sistemi
tutulumu ise birincil hastalik aktivitesi ile iligkili
olabilecegi gibi tedavi ajanlari, metabolik
durumlar ve enfeksiyon gibi ikincil nedenlere
de bagh olarak ortaya cikabilir. Bu nedenle,
norolojik tutulumu her zaman erken tanimlamak
muUmkin olmamaktadir [5].

Klinik bulgularin erken saptanmasi 6zellikle
organ tutulumuna yoénelik hedef tedavinin
baslanmasina ve ilerde gelisebilecek organ
hasarini dnlemeye olanak saglayacaktir. Hasta
populasyonunda hastaligin ortaya c¢ikisindaki
Onemli heterojenlik g6z o6nine alindiginda,
SLE “bin ylUzl olan bir hastalik” olarak
adlandiriimaktadir [6]. Juvenil SLE kronik bir
hastalik oldugu icin hastalarin yagsam kalitesini
etkileyecek olan organ tutulumlarinin en erken
safhada tanimlanmasi ¢ok dnemlidir. Hastalikla
iliskili tm klinik bulgular ¢ok iyi bilinmelidir.
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Noropsikiyatrik tutulum jSLE hastalarinda
da gorilebilir. SLE tanili pediatrik hastalarda
noropsikiyatrik semptom sikligi %14-75arasinda
bildirilmistir. Semptomlarin erken tanisi kalici
norolojik sekel gelismemesi ve hastalarin hayat
kalitesini iyilestirmek igin énemlidir [7]. SLE’nin
¢ocuklarda sinir sistemi tutulumu ile ilgili sinirli
sayida veri mevcuttur.

Bu calisma ile merkezimizde jSLE tanisi
almis olan hastalarin klinik ve laboratuvar
bulgularinin degerlendiriimesi ve daha nadir
gérulen ve ayirici tanisi zor olan ndrolojik
bulgularin arastiriimasi amacglanmistir.

Gereg ve yontem

Temmuz 2004-2019 tarihleri arasinda
Ankara Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Hematoloji
Onkoloji Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk
Romatoloji  Klinigi'nde American College of
Rheumatology (ACR) tarafindan 1997'de
dizenlenmis olan kriterlere gore jSLE tanisi
ile izlenen hastalarin dosyalari retrospektif
olarak incelendi. Demografik, klinik, laboratuvar
ve norolojik goérintileme bulgular kaydedildi
[8]. Noropsikiyatrik hastaliklar ise 1999
ACR ndropsikiyatrik lupus tanimlarina gore
degerlendirildi [9]. TUm hastalarin hemogram,
eritrosit sedimentasyon hizi (ESH), C-reaktif
protein (CRP), ANA, ds DNA ve antifosfolipit
antikorlardan (AFA) klinigimizde calisilabilen
anti kardiyolipin antikor (AKA) IgG ve M
kaydedildi. Otoantikor analizi enzyme linked
immunosorbent assay (ELISA) yoéntemi ile
yapildi. Calisma i¢in ,Ankara Sehir Hastanesi,
Cocuk Hastanesi Etik Kurulu'nun onayi
alinmigtir.

Bulgular

Juvenil SLE tanisi ile izlenen 40 hastanin
330U (%82,5) kizdi (K/E:4,7). Hastalik tani
yasl ortalama 10,33+2,56 yildi. TUm hastalarin
ortalama izlem suresi 5,9+3,1 yil idi. Hematolojik
tutulum 27 hastada (%67,5), renal tutulum 32
hastada (%80), eklem tutulumu 25 hastada
(%62,5) ve mukokitantz bulgular 19 hastada
(%47,5) saptandi. Tim hastalarin baslangig
klinik ve laboratuvar bulgulari Tablo 1 ve Tablo
2’de verilmistir.
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Tablo 1. Juvenil SLE’li hastalarin baslangic klinik bulgulari

Klinik bulgu Hasta sayisi (n) (%)
Ates 15 (37,5)
Konstitisyonel semptomlar 21 (52,5)

(halsizlik, kilo kaybi)

Fotosensitivite 3(10)

Malar ras 12 (30)

Oral Ulser 2 (5)

Alopesi 2 (5)

Serozit 9 (22,5)

Avrtrit 25 (62,5)

*SLE: Sistemik lupus eritematozus

Tablo 2. Juvenil SLE’li hastalarin baslangic laboratuvar bulgulari

Laboratuvar bulgusu

Hemoglobin (gr/dl) Median (min-max)
Beyaz kire (mm3) Median (min-max)

Trombosit (mm3) Median (min-max)

9,9 (5,9-15,4)
6100 (1600-18700)
187000 (5000-515000)

ESH* (mm/saat) (<20) Median (min-max) 75 (15-143)
CRP* (gr/dl) (<0,8) Median (min-max) 0,6 (0-24)
C3 (mg/dl) (83-177) Median (min-max) 53,8 (1-167)
C4 (mg/dl) (12-36) Median (min-max) 6 (0-33)
ANA pozitifligi (n, %) 34 (%85)
Anti ds DNA pozitifligi (n, %) 29 (%72,5)
AKA* Ig M pozitifligi (n, %) 13 (32,5)
AKA* Ig G pozitifligi (n, %) 13 (32,5)
AFLA* Ig M pozitifligi (n, %) 3(7,5)
AFLA* Ig G pozitifligi (n, %) 4(10)
Direkt Coombs pozitifligi (n, %) 15 (37,5)

*SLE: Sistemik lupus eritematozus, ESH: Eritrosit sedimentasyon hizi, CRP: C-reaktif protein, ANA: anti niikleer antikor, ds-
DNA: double stranded DNA, AKA: anti kardiyolipin antikor, AFLA: anti fosfolipit antikor

Hastalarin 6'sinda (%15) ndropsikiyatrik
tutulum tanimlanmisti. Bu hastalarin  tima
kizdi ve ortalama tani yasi 12,08+1,18 yil,
ortalama izlem suresi ise 3,75+1,63 yil idi. Alti
hastanin 5’inde noérolojik tutulum ilk basvuruda
saptanmisti. Bunlardan birinde baslangigta uyku
hali, birinde uyku hali ile birlikte bas agrisi vardi
ve bu hastada tedavinin 9. ayinda kore gelismisti.
Hastanin kore etyolojisine yonelik yapilan
kardiyak degerlendirmesi (elektrokardiyografi ve
ekokardiyografi) normaldi. iki hasta konviilziyon
gegcirmisti ve bunlardan birinin es zamanli bas
agrisi da vardi. Konvilziyon geciren hastalardan
birinde hipertansiyon saptandi ve ayni hastanin
izleminde monondritis multipleks gelisti. Bir
hastada ise SLE tedavisinin 10. gininde bas
agrisi ve davranis degisikligi ile psikotik bulgular
gelismisti. Konvulziyon ile bagvuran bir hastanin
manyetik rezonans gorintilemesinde (MRG)

periventrikller beyaz cevherde perivaskiler
alanda genisleme tanimlandi. Konvulziyon ile
basvuran diger hastanin MRG’sinde reversible
posterior I6koensefalopati, serebral-serebellar
diffiz atrofi saptandi. Uyku hali ile bagvuran
bir hastada T2 serilerde hiperintens lezyonlar
gorildi, MR anjiografi normaldi. Diger hastalarin
MRG’leri normal olarak  degerlendirildi.
Hastalarin difizyon MRG’lerinde kisithlik yoktu.
Psikozu olan hasta ve koreiform hareketleri olan
hastaya elektroensefalografi (EEG) yapildi;
psikozlu hastada yaygin voltaj dusukligu
varken, diger hastaninki normal bulundu. Tam
hastalarda ANA ve ds DNA antikoru pozitifdi
ve hepsinin kompleman 3 ve 4 degerleri
dislktl. Bir hastada AKA Ig G pozitif saptandi.
Noropsikiyatrik tutulumu olan hastalarin detayl
klinik ve laboratuvar bulgulari tablo 3’de
verilmistir. Hastalarin 5’inde eslik eden nefrolojik
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Tablo 3. Norolojik tutulumu olan hastalarin klinik ve laboratuvar bulgulari

Hasta 1 Hasta 2 Hasta 3 Hasta 4 Hasta 5 Hasta 6
TANI YASI (y1l) 7 10,5 14 13 13 15
Eklem $isligl, oo oo Istahsizl, Eklem Ates, kilo G}ﬁiahﬂls'i';k'
BASVURU halsizlik, yiizde ateg - ga“r]s. kilo kayb, el sisligi, yiizde Kaybi, halsizlik, . ia' s
NEDENI kizariklik,nobet 2o 083 80NSL o Klarinda  kizarikiik, bas eklem sigligi, — 29rs" 283
) uykuya meyil - 9 h ddénmesi, nébet
gecirmek sislik agrisi uyku hali .
gecirmek
MUKOKUTANOZ
TUTULUM * * * - *
ARTRIT + - + + " B
SEROZIT - + - - +
RENAL } Klas 3 lupus Klas 2b lupus Klas 3 lupus Klas 4 lupus Klas 4c lupus
TUTULUM nefriti nefriti nefriti nefriti nefriti
- N Bas agrisi,
Bas agris, Bas agrisi -- :
. ) konflizyon, Ea§ d? nmest,
NOROLOJIK Konvilziyon Psikoz Bas agrisi Konfiizyon onviaen
TUTULUM y koreiform N $ad y El kaslarinda
hareketler gtg‘;"r:?]')” atrofi (Mononbritis
' miiltipleks)
HEMATOLOJIK
TUTULUM * * . * * *
ANA* + + + + + +
Anti ds-DNA + + + + + +
Anti fosfolipit
antikorlar ) ) ) AKAIgG+ - )
C3 (mgld) 62,4 60,3 53 65 61 55
(N: 83-177)
C4 (mgld) 47 4.98 9,6 5,8 7.7 6
(N: 12-36)
Sedimentasyon 4, 48 78 96 38 120
(mm/saat)
CRP(mg/dI)* 0,25 1,32 0,2 12 24 1,9
(N:<0,8)
MRG* + + + + - *
Anjiografi - + + + - )
EEG* R + Yaygin voltaj - - i
dustklugu
EMG* ) ) ) _ ) Monpnorltls
multipleks
5 guin pulse . .
MP* sonra 3 gtm pulse " 3 gl;m pulse 3 gun pulse "
. MP*, sonra OP*, MP*, Sonra 3 glin pulse ..
OP*, 6 ay aylik cycr Op* MPZ, sonra 3 gun pulse MPZ,
. sonra 3 ayda 6 ay ayhk CYC”,  OP”, OP, *, 6 ay MPZ, sonra sonra OP, *, 6 ay
TEDAVI sonra MMF* 6 ay CYC* Y . OP, %, 6 ay e
1 3 kez bolus " * aylik CYC a aylik CYC
N HQ HQ . aylik CYC .
CYC*, daha . . HQ . HQ
" Koreiform Sertralin, . HQ
sonra MMF*, - . MMF
" hareketler igin 3  Aripirazol
HQ o
ay nérodol+
izlem Siiresi 4 yil 4 yil 4 yil 5 yil 5 yil 1yl

ANA: anti nukleer antikor, ds-DNA: double stranded DNA, AKA: anti kardiyolipin antikor, MRG: manyetik rezonans géruntileme,
EEG: elektroensefolagrafi, EMG: elektromiyografi, MP: metilprednizolon, OP: oral prednizolon, CYC: siklofosfomid, MMF:
mikofenolat mofetil, HQ: hidroksiklorokin
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ve hematolojik tutulum vardi ve tedavi eglik eden
nefrolojik tutulum da g6z 6niinde bulundurularak
dizenlendi. Baslangicta ndbet ile basvuran 2
hastanin noébetleri erken dénemde fenitoin ile
kontrol altina alindi. Sonrasinda ise hastalarin
SLE tanisi almasi ve SLE’ye yOnelik tedavilerin
baslanmasi ve ndbetlerin tekrarlamamasi nedeni
ile dizenli bir anti epileptik tedaviye ihtiyac
olmadi. izleminde kore bulgusu gelisen hastaya
3 ay sure ile haloperidol tedavisi verildi. Tim
hastalar hidroksiklorokin, indiksiyon tedavisi
olarak pulse metilprednisolon sonrasi oral
prednisolon ve 6 ay sure ile aylik intravendz
siklofosfamid aldi. Ug¢ hastada mikofenolat
mofetil ile idame tedavisi yapildi. Ug hasta 5
yil, 2 hasta 4 yil sure ile izlendi. Hastalarin
izlem suresince hidroksiklorokin ve oral steroid
tedavilerine devam edildi. izlemlerinde nérolojik
sekel olmayan hastalarin 3’0 yasi nedeni ile
erigkin romatoloji bélimune devredildi, 1 hasta
ise bir yilin sonunda izlemi birakti.

Tartisma

Bu calismada Turkiye’de bir gocuk romatoloji
kliniginde takip edilen jSLE tanih hastalarin
klinik ve laboratuvar verileri degerlendirilmistir.
Daha o6nceki bazi calismalarda mukokutanoéz,
hematolojik ve kas-iskelet sistemi tutulumlar
bizim calismamiza gbére daha ylksek oranda
bildirilmisti. Bizim c¢alismamizda ise bdbrek
tutulum orani 6nceki galismalardan daha yuksek
saptandi [4, 10-12]. Bu ¢alismadaki kirk hastanin
32’sine  (%80) bodbrek biyopsisi yapilmisti.
Literatr ile birlikte degerlendirildiginde lupus
nefriti tanisinin yapilan bdbrek biyopsisi orani ile
iliskili oldugu goérulmektedir [4, 13]. Merkezimizde
JSLE tanisi alan hastalara yapiimis olan ylksek
orandaki bobrek biyopsisi yiuksek lupus nefriti
tanil hasta orani ile iligkili olabilir. Kiz hastalarin
erkek hastalara orani 4,7 idive daha énce bildirilen
bircok calisma ile benzerlik géstermekteydi [10-
12].

Calismamizda noropsikiyatrik tutulum
%15 oraninda saptandi. Ulkelere ve etnik
kdkene gore farkli norolojik etkilenme oranlari
bildirilmigtir. Ornegin tlkemizden Sahin ve ark.
[4] bizim calhismamiza benzer sekilde kendi
kohortlarinda bu orani %16, Balci ve ark. [14]
ise %24,5 olarak bildirmislerdir. Filipinler'de jSLE
hastalarinda nérolojik tutulum %19, Kanada’'da
%27 ve Misirda %46,3 saptanmistir [10, 15,
16]. Merkezlere gore farkh oranlarin saptanmasi
klinisyenlerin yaklasimi ile iligkili olabilir. Siddetli

olmayan bas agrisi, depresyon, davranig ve
miza¢ degisikliklerinin siklikla hastalar ve aileleri
tarafindan ifade edilmemesi ve klinisyenin bu
hafif semptomlari sorgulamada israrci olmamasi
bazi  merkezlerin  ndropsikiyatrik  tutulum
oranlarini disuk yansitabilir. Norolojik tutulum
oranlari daha ¢ok orta ve siddetli noérolojik
bulgulari yansitmaktadir.

Noropsikiyatrik SLE (NPSLE),serebrovaskiler
hastalik, ndbetler, miyelopati, aseptik menenijit,
hareket bozukluklari, demiyelizan hastalik,
kognitif bozukluk, mizag degisikligi ve anksiyete
hastaliklari, psikoz, akut konflizyonel durum ve
bas agrisi gibi farkh bulgularla ortaya c¢ikabilir.
Bas agrisi SLE’li hastalarda siklikla bildirilir,
ancak hastalikla iligkisi tartismalidir. Bas agrisi
SLE'nin hastalik aktivitesi ile iligkili olabilecegi
gibi sistemik hastaliktan bagimsiz da olabilir.
Antifosfolipit antikorlarin yol agtigi tromboz, kronik
ve yuksek hastalk aktivitesi, yiksek kumdulatif
kortikosteroid dozu ve sistemik hipertansiyon
NPSLE igin risk faktorleridir [5].

Bu calismada nérolojik tutulumu olan 6
hastadan baslangicta bas agrisi olan 4 numarali
hastanin AKAIg G antikoru pozitifti ve beyin MRG-
MR anjiografisi normaldi. Iki hastamizin (hasta
6 ve hasta 1) baslangi¢ bulgularina jeneralize
ndbetler eslik etmisti. Bunlardan bas agrisi da
olan 6 numarall hastada hipertansiyon ve beyin
MRG’de reversible posterior I6koensefalopati,
serebral-serebellar atrofi tespit edilmisti. Bir
numarali hastanin beyin MRG’sinde beyin
parankiminde degisiklikler saptanmisti. Nobetler,
SLE’nin  sik  norolojik  komplikasyonudur,
hastalarin ~ %20-25'inde  gdruldr. Primer
jeneralize tip nobetler daha sikken, parsiyel
ataklarda gorilebilir. Serebral atrofi SLE’nin bir
diger bulgusudur ve nobetleri tetikleyebilir [17].
Hastalarin %4-7’sinde akut konfuzyonel durum
yani biling durumunda fluktuasyonlar, bilissel
degisiklik ve koma gibi durumlar ortaya cikabilir.
Bu hastalarda enfeksiyonlar ve metabolik
anormallikler ayirt edilmelidir [18]. iki hastamizin
(hasta 2 ve hasta 5) hastalik baslangicinda biling
degisikligi vardi. Bunlardan 2 numarall hastanin
izleminde 9.ayda koreiform hareketler gelismisti.
SLE'den kaynaklanan hareket bozukluklari
kore, rijidite, kaba tremor, yiz ifadesi eksikligi
veya akinezi olarak ortaya cikabilir ve NPSLE
vakalarinin %2’sinden daha azini olusturur.
Bununla birlikte, dolagan AFA varlidi da bununla
iliskili olabilir [19].
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Noropsikiyatrik semptomlarin ortaya
cikigl esas olarak tani anindan itibaren ilk
yil icerisinde olmaktadir ancak SLE tanisina
Onculik edebilecedi gibi hastaligin seyrinde
herhangi bir zamanda da ortaya ¢ikabilir [20].
izZlemde ortaya gikan bulgularin primer SLE
veya Ozellikle steroid gibi tedavi ajanlarina
mi bagl oldugunu ayirt etmek gugctir. Psikoz
SLE iliskili nadir bir durumdur, hallsinasyonlar
ve dellzyonlarla karakterizedir. Genellikle
hastaligin erken ddneminde ortaya c¢ikar,
ancak metabolik bozukluklar ve ilaglara
da bagl olabilecegi unutulmamahdir [21].
Konstitusyonel semptomlar ve artrit ile bagvuran
ve steroid tedavisinin 10. glninde psikoz
gelisen 3 numarall hastada steroid psikozu
ayirt edilemedigi icin hizh sekilde doz azaltimi
yapilarak tedaviye siklofosfomid eklenmesi
sonrasinda bulgular kontrol altina alinabilmigti.

Duyarli ve 6zgul bir test olmamasi nedeni
ile noéropsikiyatrik jSLE tanisi zordur. SLE
hastalarinin sinir sisteminde hasara veya islev
bozukluguna yol acan patojenik surecler tam
olarak anlasilamamistir. Bozulmus kan beyin
bariyerine bagli olarak otoantikorlarin veya
inflamatuvar mediyatdrlerin etkili olabilecegi
dusunulmektedir. Ayni zamanda hizlandiriimis
ateroskleroz nedeniyle biylik ve kiglk
intrakraniyal damarlarin trombotik sireci ile
karakterize vaskuler hasar ve oklizyon bu
surece katkida bulunabilir [22].

SLE ile iligkili noéropsikiyatrik hastaligin
tedavisi, inflamatuvar bir sireci yansittig
disunllen belirtiler icin  glukokortikoidleri
ve immuinosupresif ajanlari (siklofosfomid,
azatioprin, mikofenolat mofetil) icerirken
aterotrombotik ve AFA ile ilgili belirtiler igin

antiplatelet ve antikoagilan tedaviler (aspirin,

heparin, Varfarin) 6nerilmektedir.  Direngli
vakalarda rituximab (anti-CD20 monoklonal
antikor), intraven6z  immunoglobulin  ve

plazmaferez secenekleri dusunilmelidir [23].
Eslik eden semptom ve bulgulara gore anti-
epileptik, anti-depresif ve anti-psikotik ajanlar
cocuk ndroloji ve cocuk psikiyatrisi Onerileri
dahilinde baslanabilir [24]. Bu calismada 5
hastada egslik eden nefrolojik ve hematolojik
tutulum vardi ve tedavi eslik eden nefrolojik
tutulum da g6z Oninde bulundurularak
dizenlendi. TUum hastalar hidroksiklorokin,
indUksiyon tedavisiolarak pulse metilprednisolon
sonrasi oral prednisolon ve 6 ay-aylk
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intravendz siklofosfamid tedavilerini aldi. Ug
hastada mikofenolat mofetil ile idame tedavisi
yapildi. Hastalarin ihtiyaglarina gdére ndrolojik
ve psikiyatrik tedaviler de eklenerek klinik ve
laboratuvar bulgulari kontrol altina alinarak tim
hastalarda remisyon elde edildi.

Bu galismanin retrospektif olmasi ve hasta
sayisinin az olmasi sinirhlik olusturmaktadir.
Ancak, nadir gorilen jSLE noérolojik tutulum
bulgularina dikkat cekmesi agisindan énemlidir.

Sonug¢ olarak; ndropsikiyatrik jSLE agir
bulgularla seyreden ve hastalarin hayat kalitesini
hem ortaya c¢ikan semptomlar hem de kronik
ve agir tedavi slreci ile etkileyen bir durumdur.
Bulgularin erken fark edilerek uygun tedavilerin
zamaninda baslanmasi uzun dénemde kronik
sekel gelisimini azaltacaktir. NPSLE’li hastalarin
klinik seyrinin daha net anlasilabilmesi igin
prospektif ve daha c¢ok hasta sayisini igeren
klinik calismalara ihtiyag vardir.
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