
Akci¤er Tutulumu ile Seyreden Primer 
‹diyopatik Polimiyozit Olgusu

ÖZET
Polimiyozit iskelet kaslar›n›n lenfositik infiltrasyonu ile oluflan, pulmoner sistemi de tutabilen multisistem inflamatu-
ar bir hastal›kt›r. Romatoid artrit, SLE, skleroderma gibi di¤er kollagen doku hastal›klar› ya da baz› malignitelerle bir-
likte bulunabilir. Bu çal›flmada 26 yafl›nda, yayg›n kas a¤r›s›, kol ve bacaklarda kuvvet kayb› ve yüksek atefl yak›nma-
lar› ile baflvuran, akci¤er filminde her iki alt zonda heterojen  infiltrasyonlar› olan, transbronfliyal akci¤er biyopsisi ile
“ diffüz interstisyel fibrozis, lenfositik interstisyel pnömonitis” saptanan ve kas biyopsisi ile “polimiyozit” tan›s› konu-
lan bir erkek hasta literatür ›fl›¤› alt›nda sunulmufltur.
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SUMMARY
A Case of Primary Idiopathic Polymyositis With Pulmonary Manifestation
Polymyositis is a multisystemic inflammatory disease with muscle involvement as a primary disease or in association
with another connective tissue like romatid arthritis, SLE, scleroderma or malignancies. A 26 year-old man was ad-
mitted to hospital with muscle pain,weakness of limbs and fever. There were heterogen infiltrations on the bilate-
ral lower zones in  posterior-anterior chest radiography. It was determined lymphocytic interstitial pneumonitis and
diffuse interstitial fibrosis by transbronchial lung biopsy. The case was diagnosed as polymyositis by muscle biopsy.
We presented the case with diagnosis of “polymyositis and lung involvement” in the light of literature.
Archieves of Pulmonary: 2003; 4: 95-99
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Girifl

Polimiyozit çizgili kas›n inflamasyonu ile karakteri-
ze, etyolojisi bilinmeyen, edinsel, kronik ve nadir
görülen bir hastal›kt›r. Hastal›¤›n viral veya parazi-
ter enfeksiyonlar, baz› ilaçlar, maligniteler, afl›r› fi-
zik egzersiz ve baz› immünolojik bozukluklarla ilifl-
kili oldu¤u düflünülmektedir (1-3). Klinik olarak
ekstremitelerin proksimalinde, boyun ve faringeal
kaslarda zay›fl›k ile karakterizedir ve bafll›ca yak›n-
malar kas güçsüzlü¤ünden kaynaklan›r. 
Polimiyozitte en s›k görülen pulmoner komplikas-
yon aspirasyon pnömonisi olmakla birlikte, inters-
tisyel akci¤er hastal›¤›, solunum kaslar›nda zay›fl›k
ve diyafragma tutulumu da ortaya ç›kabilir (3-6). 
Bu yaz›da nadir görülen bir hastal›k olmas› nede-

niyle “Primer Polimiyozit ve akci¤er tutulumu”
olan olgumuzu sunuyoruz. 

Olgu

Yirmi alt› yafl›nda erkek hasta yayg›n kas a¤r›s›, kol
ve bacaklarda kuvvet kayb› ve yüksek atefl yak›n-
malar› ile hastanemize baflvurdu. On befl gün ön-
ce geçirdi¤i üst solunum yolu enfeksiyonunu taki-
ben kuru öksürük, halsizlik, ifltahs›zl›k ve 3-4 kilo
kadar zay›flamas› olan hastaya baflka bir merkez-
de amoksisilin 2 gr/gün oral olarak verilmifl, ancak
ateflinin düflmemesi nedeniyle hastanemize sevk
edilmiflti.
15 paket y›l› sigara içimi öyküsü olan hastan›n de-
vaml› kulland›¤› bir ilac› yoktu. Fizik muayenede
kan bas›nc›:120/80 mmHg, nab›z 115 / dak , vü-
cut ›s›s›:39.5o C idi. Her iki akci¤er bazalinde, ön-
de ve arkada yayg›n ince raller mevcuttu. Karaci-
¤er, dalak ele gelmiyordu. Deri muayenesi nor-



maldi. Nörolojik muayenede bilateral üst ve alt
ekstremitelerde proksimal parezi saptand›. Artrit
ya da Raynaud fenomeni yoktu.
Laboratuvar incelemesinde Hb: 13.9 gr/dl, BK:
13.700 /mm3, Sedimentasyon: 5 mm/saat, CRP:
4.9 mg/dl, ALT: 695 U/L, AST: 1127 U/L, LDH:
1891 U/L, CPK total: 68 000 U/L idi. Böbrek fonk-
siyon testleri ve tam idrar incelemesi normaldi.
EKG ve EKO’da patolojik bulgu yoktu. Oda hava-
s›nda al›nan arteriyel kan gaz›nda pH: 7.48, PaO2:
56.8 mmHg, PaCO2: 29.6 mmHg, HCO3: 22.7
mmol/L, O2 sat: %91 idi. Hasta genel durum bo-
zuklu¤u nedeniyle solunum fonksiyon testi ve dif-
füzyon testine koopere olamad›. Akci¤er grafisi ve

bilgisayarl› toraks tomografisinde solda daha belir-
gin olmak üzere, her iki akci¤er bazalinde hava
bronkogram› içeren heterojen infiltrasyon izlendi
(Resim 1,2). Üst bat›n ultrasonografisi normaldi.
Üst gastrointestinal sistem endoskopisinde alkalen
reflü d›fl›nda patoloji saptanmad›. Hastada bu bul-
gularla toplumdan kazan›lm›fl pnömoni veya kolla-
gen doku hastal›¤› ve buna ba¤l› akci¤er tutulumu
olabilece¤i düflünüldü. Nazal oksijen ile birlikte,
ampirik olarak intravenöz ampisilin + sulbaktam (6
gr/gün) ve klaritromisin (1 gr/gün) verilerek ileri
tetkiklere baflland›.
Kollagen doku hastal›klar› ve vaskülitlerin tan›s›na
yönelik olarak; serumda ANA, Anti DNA, LE hücre-
si, ANCA, SS-A, SS-B, RNP/Sm, Sm, SCL-70 anti-
korlar› ile anti Jo-1 negatif saptand›. Tüm mikrobi-
yolojik ve serolojik testler normaldi. Hastaneye ya-
t›fl›n›n dördüncü gününde genel durumunun gide-
rek kötüleflmesi nedeniyle hasta yo¤un bak›ma
al›nd›. PA akci¤er grafisinde infiltrasyonlarda art-
ma mevcuttu. 
6 L/dak nazal oksijen solurken al›nan arteriyel kan
gaz› incelemesinde pH: 7.48, PaO2: 47.5 mmHg,
PaCO2: 27 mmHg, HCO3: 22.8 mmol/L, O2 sat:
%91 idi. Tedaviye pulse prednizolon (1 gr/gün)
eklendi. ‹ki gün sonra klinik düzelme sa¤lanmas›
üzerine yap›lan fiberoptik bronkoskopide normal
bulgular saptand›. Sol akci¤er alt lob segmentle-
rinden al›nan transbronfliyal akci¤er biyopsisi ince-
lemesi “diffüz interstisyel fibrozis, lenfositik inters-
tisyel pnömonitis” olarak rapor edildi (Resim 3).
EMG’de proksimal kaslarda yayg›n miyojenik tutu-
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Resim 1: PA akci¤er grafisinde bilateral hetero-
jen infiltrasyon.

Resim 2: HRCT’de her iki akci¤er bazalinde sol-
da daha belirgin olmak üzere hava bronko-
gram› içeren konsolidasyon.

Resim 3: Transbronfliyal akci¤er biyopsisi: Diffüz
interstisyel fibrozis, lenfositik interstisyel pnö-
monitis (Hematoksilen-Eozin X 100).



lum bulgular› mevcuttu. Deltoid kas biyopsisi “po-
limiyozit” olarak rapor edildi (Resim 4).
Hastada baflka bir kollagen doku hastal›¤› ya da
malignite saptanmad›¤› için “Primer ‹diyopatik Po-
limiyozit ve akci¤er tutulumu” tan›s› konuldu ve
tedaviye yan›t› art›rmak amac›yla 1 mg/kg/gün
prednizolona ek olarak 150 mg/gün azotiopürin
baflland›. Hastada h›zl› bir flekilde hem klinik, hem
de radyolojik olarak belirgin yan›t sa¤lanmas› üze-
rine, on iki gün sonra ayn› tedavi ile kas fizyotera-
pisi program› verilerek taburcu edildi.
Tedavinin üçüncü ay›nda hastan›n herhangi bir ya-
k›nmas› yoktu ve fizik muayenesi normaldi. Kont-
rol AST: 56 U/L, ALT:121 U/L, LDH:1005 U/L,
CPK:560 U/L, CRP: 0.1mg/dl idi. Solunum fonksi-
yon testi ve oda havas›nda al›nan arteriyel kan ga-
z› de¤erleri normaldi. Akci¤er grafisindeki bilateral
infiltrasyonlarda belirgin düzelme mevcuttu (Re-
sim 5).

Tart›flma

Olgumuz akci¤er ve kas tutulumu ile seyreden ti-
pik bir polimiyozit olgusudur. Hastam›z›n tan›s› kli-
nik, radyolojik ve histopatolojik olarak akci¤erde
diffüz interstisyel fibrozis ile birlikte lenfositik in-
terstisyel pnömonitisin saptanmas› ve EMG bulgu-
lar› ile birlikte kas biyopsisinde polimiyozitin göste-
rilmesiyle konulmufltur.
Polimiyozitte klinik özellikler hastadan hastaya
önemli de¤ifliklikler gösterebilir. Olgular›n % 89-
100‘ünde kas güçsüzlü¤ü izlenmektedir. Bu semp-
tom akut-hiperakut (%3), subakut (%67) veya kro-

nik bafllang›ç (%30) gösterebilir. Hastalar sinsi,
ilerleyici, a¤r›s›z ve simetrik bir proksimal kas güç-
süzlü¤ünden yak›n›rsa da, % 25-73 olguda miyalji
bildirilmifltir. Palpasyonda kas hassasiyeti nadiren
ve bafll›ca hiperakut ve ciddi vakalarda bulunabilir
(3). Bizim olgumuzda klinik bafllang›ç 15 gün için-
de üst solunum yolu enfeksiyonunu takiben orta-
ya ç›km›fl ve önce alt ekstremiteden bafllayan ve
progresif olarak artan kas güçsüzlü¤ü ve kaslarda
palpasyonda hassasiyet saptanm›flt›r. 
Polimiyozitte kas atrofisi, kontraktür, tendon ref-
lekslerinde anormallikle s›k karfl›lafl›lmaz; e¤er var-
sa karsinom, polinöropati ya da Eaton Lambert
sendromu akla getirilmelidir. Olgumuzda bu bul-
gular mevcut de¤ildi. 
% 10-15 olguda arka faringeal ve özafagus üst
1/3 kaslar›n›n tutulumuna ba¤l› disfaji, nazal re-
gürjitasyon ve aspirasyon görülebilir. Disfaji s›kl›k-
la ciddi hastal›¤a ve kötü prognoza iflaret eder
(2,3). Olgumuzda disfaji mevcuttu, ancak herhan-
gi bir aspirasyon öyküsü yoktu. 
Kardiyak anormallikler olgular›n % 30‘unda görü-
lür (3,4). EKG de¤ifliklikleri, aritmi, miyokardite se-
konder kalp yetmezli¤i olabilir. 
Polimiyozit primer olarak iskelet kas›n›n hastal›¤›
olmas›na ra¤men, iç organlar›n da hastal›¤a kat›l-
d›¤› iyi bilinmektedir. Olgular›n %20-40’›nda Ray-
naud fenomeni görülür. Özellikle overlap hastalar-
da s›k rastlanan bir bulgudur. Olgumuzda Rayna-
ud fenomeni mevcut de¤ildi. Polimiyozitte böbrek
tutulumu çok nadirdir. Böbrek yetmezli¤i ancak
sistemik vaskülit varsa ya da miyoglobünüriye ba¤-
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Resim 4: Kas biyopsisi: Polimiyozit (Hematok-
silen-Eozin X 100).

Resim 5: Tedavi sonras›nda infiltrasyonlarda
belirgin düzelme mevcut.



l› akut tubuler nekroz sonucu geliflir. Artrit/artralji
%17-68 hastada bildirilmifltir (3,7). Ancak olgu-
muzda artrit ya da artralji mevcut de¤ildi.
Polimiyozit romatoid artrit, lupus eritematosus,
mikst konnektif doku hastal›klar›, progresif siste-
mik skleroz, sarkoidoz, giant cell miyoziti gibi has-
tal›klarla da ortaya ç›kabilmektedir (2,4,8). Olgu-
muzda yukar›da sayd›¤›m›z kollagen doku hasta-
l›klar›na yönelik yap›lan tüm tetkikler normal olup,
dermatomiyoziti düflündürecek herhangi bir deri
bulgusu saptanmam›flt›r.
Polimiyozitte %5-8 oran›nda altta yatan malign bir
tümöre rastlanmaktad›r. En s›k akci¤er, meme,
over, mide ve kolon tümörleri ile karfl›lafl›l›r (3). Olgu-
muzda ise herhangi bir malignite saptanmam›flt›r.
Polimiyozitte pulmoner tutulum %40 olguda bildi-
rilmifltir. Akci¤erler do¤rudan veya dolayl› olarak
hastal›¤a kat›labilir. Aspirasyon pnömonisi en s›k
görülen pulmoner komplikasyondur ve özellikle
disfajisi ve özafagus tutulumu olan hastalarda gö-
rülmektedir. Olgular›n % 10‘unda diyafragma tu-
tulumu ve diyafragma ile solunum kaslar›n›n dis-
fonksiyonuna ba¤l› solunum yetmezli¤i ortaya çi-
kabilir (3,4). Polimiyozitli hastalarda %5-30 aras›n-
da interstisyel akci¤er hastal›¤› bulgular› saptana-
bilir (1-3, 6,7). Bronfliolitis obliterans organize pnö-
moni (BOOP), usual interstisyel pnömoni ve diffüz
alveolar hasar en s›k görülen histolojik paternler-
dir. Bazen olgular klinik ve radyolojik özellikleri ile
diffüz infeksiyöz pnömoni zannedilerek yanl›fl te-
davi edilebilirler. Ço¤u olguda lenfosit ve plazma
hücre infiltrasyonu ile karakterize olan interstisyel
pnömonitisin birlikte oldu¤u interstisyel fibrozis
bulunabilir. Nefes darl›¤› ve kuru öksürük tipik be-
lirtilerdir. Bafllang›ç ço¤unlukla sinsi olmas›na ra¤-
men, hastal›k bazen a¤›r seyredebilir ve ciddi solu-
num yetmezli¤i meydana gelebilir. Hatta pulmo-
ner tutulum daha belirgin olup, bazen kas bulgu-
lar› gözden kaçabilir (1). 
Polimiyozitte tan› kas biyopsisi ile konur. Olgular›n
% 90’›nda miyofibrilleri çevreleyen interstisyel
alanlar ve damarlar›n etraf›nda kronik inflamatuar
hücre infiltrasyonu patognomoniktir (3). 
‹diyopatik inflamatuar miyopatili olgular›n yaklafl›k
olarak yar›s›nda serumda miyozit için spesifik oto-
antikorlar saptan›r. Bunlardan 1980’de ilk tan›mla-
nan, histidyl-tRNA-synthetase’a karfl› geliflmifl bir
antikor olan anti-Jo-1 antikorudur ve % 11-20 ol-
guda pozitif bulunmaktad›r. Önceleri polimiyozit,

dermatomiyozit, interstisyel akci¤er tutulumu, po-
liartrit ve Raynaud fenomeni ile birlikte seyreden
bu sendroma “Anti-Jo-1 sendromu” denilmiflse de,
baflka “anti-aminoacyl-tRNA-synthetase (anti-
ARS)”lar›n (anti-PL-7, anti-PL-12, anti-EJ, anti-OJ,
anti-KS gibi) da saptanmas› üzerine bu sendrom
antisentaz sendromu olarak yeniden adland›r›lm›fl-
t›r. Anti-ARS varl›¤› antisentaz sendromunu kuv-
vetle düflündürür (9,10). ‹nterstisyel akci¤er hasta-
l›¤› yaln›zca anti-Jo 1 antikoru pozitif olgularda ge-
liflmektedir (11). Olgumuzda transbronfliyal akci-
¤er biyopsisi ile diffüz interstisyel fibrozis ve lenfo-
sitik interstisyel pnömonitis saptanm›fl, ancak anti-
Jo-1 antikorunun negatif olmas› ve poliartrit, Ray-
naud fenomeni, dermatomiyozit gibi di¤er bulgu-
lar›n olmamas› nedeniyle antisentetaz sendromu
düflünülmemifltir. 
Polimiyozitte olgular›n 5 y›ll›k yaflam flans› ortala-
ma %80‘dir. ‹leri yaflta bafllama, kardiyak tutulum,
disfaji, steroide direnç, birlikte malignite bulunma-
s›, glikokortikoid tedaviye hastal›¤›n bafllang›c›n-
dan 2 y›l sonra bafllanm›fl olmas› prognozun kötü
olaca¤›n› gösterir (3). 
Tedavinin amac› inflamasyonu durdurman›n yan›-
s›ra, kas gücünü ve fonksiyonlar›n› korumakt›r.
Steroide mümkün oldu¤unca erken ve yüksek
dozda bafllan›r. Önerilen doz 1mg/kg/gün olup,
hastal›¤›n seyrine göre giderek azalt›lacak flekilde
tedaviye 6 ay süreyle devam edilebilir (7).
Bunch’un çal›flmas›nda polimiyozit tan›s› alan has-
talarda steroid ile birlikte azotiopürinin verilmesi-
nin tek bafl›na steroid verilmesinden daha fazla et-
kili oldu¤u bildirilmifltir (12). Biz de steroid yan›n-
da azotiopürin bafllayarak hastada k›sa süre içinde
düzelme sa¤lad›k ve tedavinin 6. ay›ndaki kontro-
lünde hastal›¤›n tekrarlad›¤›na dair herhangi bir
bulgu saptamad›k.
Sonuç olarak, polimiyozit ile interstisyel akci¤er
hastal›¤›n›n birlikte olabilece¤i ak›lda tutulmal›,
histopatolojik olarak tan› konulduktan sonra ge-
cikmeden tedaviye bafllanmas› prognoz aç›s›ndan
çok önemlidir.
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