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COCUKLARDA NADIR GORULEN BiR TANI: JUVENIL FIBROMIYALJi

A RARE DIAGNOSIS IN CHILDREN: JUVENILE FIBROMYALGIA
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OZET

Juvenil fibromiyalji (JFM) cocuklarda goriilen kronik bir agri du-
rumudur. Oldukga nadir gorilen bu hastalik ilk kez 1985 yilinda
tanimlanmistir. Kiiglik yaslarda gorilse de addlesanlarda gorul-
me sikligr artmaktadir. Kiz cocuklan daha ¢ok etkilenmektedir.
Yapilan arastirmalara ragmen net bir etyoloji belirlenememistir.
Bazi sinapslarin asiri hassaslasmasi ve sinaptik araliktaki aktivite
artisina bagli oldugu dustinilmektedir. Cocuklarda yaygin agri,
yorgunluk, uyku gticliigii ve okul devamsizliklar ve okul basa-
risinda azalmaya neden olmaktadir. Bu durum hastalarin yasam
kalitesini etkilemektedir. Hem aile icin hem de hasta agisindan
oldukca 6nemli bir morbidite sorunudur. JFM temel 6zellikleri
ile yetiskin hastalardaki klinige benzemektedir. Yetiskinlerden
farkh olarak JFM tanili cocuklarda eklem gevsekligi veya hi-
permobilitesi daha yaygin goériilmektedir. Hastaligi saptamak
icin spesifik tanisal testler yoktur. Tani koymak oldukga zordur.
Semptomlar ayrintil fizik muayene ve klinik bulgular ile birlik-
te degerlendirilmelidir. Semptomlar ayrintili fizik muayene ve
klinik bulgular ile birlikte degerlendirilmelidir. Yunus ve Massi
tarafindan 1985 yilinda JFM icin gelistirilen kriterler cocuklar-
da yeniden revize edilmistir. Ayrica Amerikan Romatoloji Koleji
1990 yilindaki kriterleri de yeniden diizenlenerek tani konulma-
sinda kullaniimaktadir. Erken tani konulmasi ve uygun tedaviye
zamaninda baslanmasi hastanin yasam kalitesi agisindan olduk-
¢a 6nemlidir. Ayirici tanida tiim kronik agri sikayetleri degerlen-
dirilmelidir. Tiroid disfonksiyonu, sistemik lupus eritematozus,
juvenil idiyopatik artrit, uyku bozukluklari gibi hastaliklarin dis-
landigindan emin olmak icin ayrintili bir fizik muayene ve 6yki
alinmasi gerekir. JFM tedavisinde psikososyal destek, uygun
fizyoterapi ile suirekli aktivite oldukca faydalidir. Hastaliga ek so-
runlar da multi-disipliner bir sekilde tedavi edilmelidir. Tedavi-
de bagslica amag agrinin giderilip hastanin islevselliginin en Gst
diizeye cikarilmasidir. Bu yazida pediatri polikliniklerinde nadir
olarak akla gelen JFM 'yi gbzden gecirmeyi amacladik.
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ABSTRACT

Juvenile fibromyalgia (JEM) is a chronic pain condition in child-
ren. This extremely rare disease was first described in 1985.
Although it is seen at young ages, its incidence is increasing in
adolescents. Girls are more affected. Despite the researches, a
clear etiology has not been determined. It is thought to be due
to hypersensitivity of some synapses and increased activity in
the synaptic space. It causes widespread pain, fatigue, sleep
diffuculties and school absenteeism in children, and a decrea-
se in school success. This situation affects the quality of life of
the patients. It is a very important morbidity problem for both
the family and the patient. JFM is similar to the clinic in adult
patients with its basic features. But unlike adults, joint laxity
or hypermobility is more common in children diagnosed with
JEM. There are no specific diagnostic tests to detect the dise-
ase. Although it is difficult to diagnose, symptoms should be
evaluated together with a detailed physical examination and
clinical findings. The criteria developed by Yunus and Massi for
JFEM in 1985 were revised for children. In addition, the American
College of Rheumatology is used in the diagnosis by rearran-
ging the 1990 criteria. Early diagnosis and timely initiation of
appropriate treatment are very important for the patient's qu-
ality of life. All chronic pain complaints should be evaluated in
the differential diagnosis. A detailed physical examination and
anamnesis should be taken to ensure that diseases such as th-
yroid dysfunction, systemic lupus erythematosus, juvenile idio-
pathic arthritis, and sleep disorders are excluded. Psychosocial
support, appropriate physiotherapy, and continuous activity
are very beneficial in the treatment of JFM. Additional problems
should also be treated in a multidisciplinary manner. The main
purpose of the treatment is to relieve pain and maximize the
functionality of the patient. In this article, we aimed to review
JEM, which is rarely considered in pediatric outpatient clinics.
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GiRiS VE EPIDEMIYOLOJi

Juvenil fibromiyalji (JFM) yaygin kas-iskelet ag-
rsi, yorgunluk, uyku glicligu ve fiziksel aktivite-
de bozulma ile karakterize kronik bir agri duru-
mudur (1). Cocuklarin, 6zellikle adolesanlarin %
1 ila % 6'sin1 etkilemekte olup kiz ¢cocuklarinda
daha sik gozlenmektedir (2, 3). 5 yas Oncesi bil-
dirilen vakalar olmakla birlikte prevalansi biiytk
Olcuide etnik kdken, genetik yatkinlik, sosyo-kuil-
tirel ozellikler ve popllasyonun psikolojik du-
rumundan etkilenmektedir (4). ilk kez 1985 yi-
linda 33 ¢cocuktan olusan bir calismada Yunus ve
Masi tarafindan klinik 6zellikleri tanimlanmistir
(5). Etkilenen cocuklarin ve ailelerinin yasam
kalitesinin bozulmasina neden olmakla birlikte
onemli bir morbidite nedenidir (6). Agri enfla-
masyondan kaynakli olmayip net bir etiyolojiye
sahip degildir. Yapilan ¢alismalarda beyinde-
ki agri reseptorlerinin islev bozukluguna bagli
olabilecegi bildirilmektedir (7). Hastalar genel-
likle ergenlik baslangicinda ve tanidan birkag yil
once semptomlar yasarlar. Tipik olarak kendili-
ginden diizelmesi beklenen “biyime agrilan”
olarak degerlendirilip tekrarlanan laboratuvar
incelemeleri, sik hekim ziyaretleri ve brans uz-
manlarina sevk ile hastalar icin 6Gnemli olabile-
cek rahatsizliklara ve maliyete neden olmakta-
dir. Agn sikayetleri diizelmediginde ve 6zellikle
uyku problemleri, kalici yorgunluk sikayetleri
eslik ettiginde tani icin JFM distndlmelidir. Ay-
rica irritabl bagirsak sendromu, sik bas agrilari
gibi somatik sikayetler ile birlikte duygu durum
bozukluklar eslik ettiginde JFM olabilecegi ko-
nusunda dikkat etmek gerekmektedir.

PATOFIiZYOLOJi

Fibromyaljinin (FM); genetik ve dis etmenlere
bagli olarak merkezi sinir sisteminde duyarlas-
ma ve sinaptik iletimdeki aktiviteye bagl de-
gisikliklerle merkezi nosiseptif devrelerin asiri
uyarilmasi sonucunda oldugu dusunulmekte-
dir (8, 9). Kantitatif duyusal test ile anormallikler
gosterilmistir. Pediatrik hastalarda yapilan bir
calismada, fibromyalji tanili hastalarda saglikh
akranlarina oranla daha yuksek oranda basing
agnisi saptanmistir (10). Kronik yaygin agri bildi-
ren FM hastalarinda yapilan ailevi ¢calismalarda
yaklasik %25’inde genetik yatkinlik bildirilmek-
tedir (11). FM'deki epigenetik ve patofizyolojik
degisikliklerle ilgili yapilan son calismalarda ise

spinal sivida microRNA ve dermal sinir lifi cap-
larinda degisiklikler oldugu gosterilmistir (12,
13). Anti niukleer antikor testi pozitif olan bir
grup FM tanili olan cocuklarda lupus benzeri
semptomlar gézlenmistir (14). Bazi calismalarda
hormonal olarak da etkilenim olabilecegi bildi-
rilmistir. Yapilan tiim ¢alismalara ragmen FM'nin
patofizyolojisi belirsizligini korumaktadir. Pa-
togenezde kas-iskelet sistemi, noroendokrin
sistem ve merkezi sinir sisteminin bu bozukluk-
ta onemli bir rol oynadigi dustnilmektedir (15).
KLIiNiK

Yapilan ¢alismalar kisitli olsa da JEM'nin temel
Ozellikleri yetiskin FM'e benzemektedir. Yetis-
kinlerden farkli olarak JFM tanili cocuklarda
eklem gevsekligi veya hipermobilitesi daha
yaygin gorilmektedir (16). En dnemli semptom
olan kronik yaygin agri, herhangi bir viicut do-
kusunda lokalize degildir ve bélgeden bolgeye
gezici karakterdedir. Yorgunluk belirtileri, uyku
bozukluklari, bilissel degisiklikler, duygu durum
bozukluklari ve cesitli somatik semptomlar or-
taya cikmakta ancak siddeti yetiskinlere oranla
daha az seyretmektedir (15). Disotonomi, kol-
lajen yapilarda degisikliklerle artmis vazodila-
tasyon ve staz sonucunda olusan hipermobi-
litenin 6nemli bir 6zelligidir (17). Sikhkla JFM
hastalarinda gorilen ortostatik bas donmesi,
kabizhk ve ishal vb. klinik semptomlar komor-
bid durumlardir. Ligamentdz gevsekligin yasla
birlikte azaldigi g6z 6nune alindiginda, JFM'de
(0zellikle baslangi¢c hipermobilitesi olanlarda)
daha yaygin olarak gozlemlenmektedir. Psiko-
lojik olarak, anksiyete semptomlari JFM'li has-
talarda belirgin sekilde artmistir. Yapilan calis-
malarda JFM hastalarinin % 75'inden fazlasinda
yetiskinlik doneminde de anksiyetenin devam
ettigini bildirilmektedir (18). Ayrica JFM'li has-
talar diger kronik agri turlerine sahip adolesan-
lara ve saglikl bireylere oranla daha duisuk bir
yasam kalitesine sahip olup daha fazla depres-
yon semptomlarina sahiptir (19, 20). JEM'li has-
talarda yaygin agrilari, bozulmus uyku diizen-
leri ve kronik yorgunluklari nedeniyle sik okul
devamsizhgi gorulmektedir (21). Bir calismada,
ebeveynlerin % 12'si cocuklarinin kronik agrilari
nedeniyle evde egitim almayi tercih ettiklerini
belirtmis olup okula gitmeyenlerin ortalama
yilda 41 gun devamsizlik yaptiklarini bildirmis-
lerdir (22).



TANI

JEM tanisini koymak icin herhangi bir spesifik
test yoktur. Kapsamh bir fizik muayene, hasta
Oykusu ve ayirici tani ile tani konulmaktadir. Yu-
nus tarafindan 1985 yilinda JFM icin gelistirilen
kriterler cocuklarda FM tanisi icin yetiskinlere
gore daha az hassas nokta gerektirir (Tablo 1).

Tablo 1: Yunus ve Masi Juvenil Fibromiyalji Sendromu Tani
Kriterleri

Major kriterler

1. Ug veya daha fazla bolgede, en az 3 ay siiren jeneralize kas-iskelet agrisi
2. Altta yatan tibbi durum yoklugu

3. Normal laboratuvar testleri

4, Bes veya daha fazla tipik hassas nokta

Minor Kriterler (Asagidaki 6zelliklerden tigiiniin varhgi)
1. Kronik anksiyete veya gerginlik

2. Yorgunluk

3. Kotii uyku

4. Kronik bas agris1

5. irritabl bagirsak sendromu

6. Subjektif yumugak doku sismesi

7. Uyusukluk

8. Fiziksel aktivitelerle agri modiilasyonu

9. Hava faktérlerine gore agri modiilasyonu

10. Anksiyete veya stres ile agr1 modiilasyonu

Ayrica, yalnizca agri ve hassasiyetin varligina da-
yanan Amerikan Romatoloji Koleji (ARC) 1990
kriterlerinin aksine, FM'nin daha genis spektru-
munu temsil eden ek semptomlari da icerirler.

Bu semptomlar arasinda anksiyete, yorgunluk,
zayif uyku, bas agrisi, irritabl bagirsak sendro-
mu, stbjektif yumusak doku sismesi, uyusma,
fiziksel aktivite ile agri modulasyonu, hava du-
rumuna gore agri modulasyonu ve anksiyete ve
sikinti ile agrn modulasyonu bulunmaktadir.

Bir cocukta FM tanisi, 10 semptomdan 3'Gnin
bulunmasi ile konulur (5). 2010 yilinda, Ameri-
kan Romatoloji Koleji tarafindan yetiskinler icin
kullanilmak tzere yeni FM kilavuzlan gelisriti-
rildi ve 1990 kriterlerinde bulunmayan bir dizi
semptomun dahil edilmesi gerektigi kabul edil-
di (23). Bu kriterler daha sonra JFM sendromu-
na uyarlandi ve 2015 yilinda Ting ve arkadaslari
tarafindan yayinlandi (24). Ayrica tanida yetis-
kin FM calismasinda kullanilan ayni Yaygin Agri
indeksi ve Somatik Semptom Siddeti dlcegi de
kullanilmaktadir. Cocukluk ve ergenlik done-
minde meydana gelen gelisimsel degisiklikler,
pediatrik agrinin 6lctilmesini zorlastirmaktadir.
Tiroid disfonksiyonu, sistemik lupus eritemato-
zus, juvenil idiyopatik artrit, uyku bozukluklari
gibi hastaliklarin dislandigindan emin olmak
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icin ayrintili bir fizik muayene ve 6yku alinma-
si gerekir. Spesifik bir laboratuvar tetkiki olma-
makla birlikte son 6-12 ay icinde bakilmadiysa
rutin kan tetkik kontrolu 6nerilmektedir.

AYIRICITANI

FM'li hastalarin en belirgin sikayeti viicut agrisi
oldugundan, ayirici tanisi icin ¢ok cesitli diger
agnh durumlar g6z 6niinde bulundurulmalidir.
Siklikla genglere kronik yorgunluk sendromu
tanisi konulmaktadir (25). inflamatuar barsak
hastaligi ile ortisen bulgular olabilir. Bas ag-
rnsi baslica semptomsa, gerilim tipi bas agrisi,
fonksiyonel bas agrisi veya migren gibi tanilara
odaklanilabilir.

FM ayiricl tanisinda, yaygin agr ve yorgunluk
semptomlar olan hastaliklar mutlaka goézden
gecirilmelidir. Bu bozukluklar arasinda hipoti-
roidizm, inflamatuar ve diger miyopatiler, poli-
miyalji romatika, diger romatizmal hastaliklar,
viral enfeksiyonlar ve ciddi D vitamini eksikligi
yer alir (26, 27).

TEDAVI

Juvenil fibromiyaljinin tedavisi semptomlarin
ve komorbiditelerin kontroll icin multidisipli-
ner olmalidir. Tedavinin hedefleri, agrinin gide-
rilmesi, islevselligin saglanmasi, okula devam-
sizhgin azaltilmasi, sosyal izolasyonu ortadan
kaldirilmasi, kendine glvenin gl¢lendirilmesi
ve agriyla bas etme stratejilerinin gelistirilmesi
olmalidir (28). Ayrica, ebeveynlerin JFM teda-
visinde ev ve okul ortaminda nasil basa cikila-
cagina dair rehberlik almalari gerekmektedir.
Ebeveynlerin ¢cocuklarin tedavisine katilimi, en-
gellilik ve duygu-durum sonuclarinda iyilesme-
yi hizlandirmaya yardimci olacaktir.

Kashikar-Zuck ve ark. tarafindan uygulanan bi-
lissel-davranisci terapi ile hastalarin uzun sureli
izleminde fonksiyonel diizelme saptanmistir
(29). Bununla birlikte, bilissel-davranisci terapi-
nin amaci fiziksel aktivite diizeyini arttirmaktir.
Ancak JFM 'li ergenler, fiziksel egzersizi ve fi-
ziksel aktiviteye daha fazla katilimi tesvik eden
tedavi Onerilerine ragmen oldukga hareketsiz
olma egilimindedir. Egzersizin agrinin azaltil-
masi ve gunluk isleyisin iyilestirilmesi tizerinde
olumlu etkileri oldugunu bilinmektedir. Ozellik-
le direng egzersizi fiziksel yorgunlukta azalma
ile iliskili iken aerobik egzersizler (6rnegin yuru-
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me, sabit bisiklet ve suda egzersiz) agrinin azal-
tilmasi tzerinde daha guclu bir etkiye sahiptir
(30, 31). Farmakolojik tedavi, hem etkinlik hem
deyan etkiler acisindan dikkatlice degerlendiril-
melidir. Kas gevseticiler, analjezikler ve trisiklik
antidepresanlar gibi ilaglarla kullanilabilir ancak
kesin fayda icin kanit olmadikgca ilaglar kesilme-
lidir (32). Bilissel-davranisci terapilerin kas agrisi,
karin agnisi, bas agrilari dahil olmak Gizere cesitli
agn sikayeterinde agn kontroli saglayabilece-
gi ve cocuklarda farmakolojik tedavilere oranla
daha uygun oldugu bilinmektedir (33).

JEM 'nin kronik fiziksel ve psikolojik semptom-
larla yetiskinlige kadar devam eden bir durum
olup ergenlik doneminde dogru sekilde tanim-
lanmasini ve tedavi edilmesi olduk¢a 6nemlidir.
Pediati polikliniklerinde JFM mutlaka distnul-
meli tani ve tedavi yonetiminde erken davranil-
malidir. Mevcut yapilan calismalarda hastalarin
uzun vadede dizenli egzersize katilmasi, bilis-
sel-davranisci terapi ile birlikte aktif basa ¢cikma
becerileri egitimini icerenler multidisipliner te-
davi programlarinin faydali oldugu goérilmek-
tedir.
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