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Summary

Dermatomiyozit ¢izgili kaslarin nonstipiiratif  inflamas-

tipik deri lezyonlart ile karakterize bir multisistem
Bir¢ok

dermatomiyozitde deri

yonu ve

hastaliktir ozelligi  erigkin farindan  farkh olan  juvenil

dokiintiisii 6n planda olup klinik olarak

agwr seyretse de prognoz eriskinlere gore daha iyidir.

Bu  yazimizda  tipik deri dokiintiisii,  kas  gii¢siizliigii  ve
serum  kas  enzimlerinde  yiikselme ile juvenil dermatomiyozit
tamist  koydugumuz 5 yasindaki bir kiz olguyu sunuyoruz.
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Dermatomiyozit (DMZ), ¢izgili kaslarin non-
siipiiratif inflamasyonu ve tipik deri lezyonlar1 ile
karakterize bir multisistem hastaligidir. Hastaligin
nedeni bilinmemesine karsin patogenezde hiicresel
immiin mekanizmanin rol oynadig: diisiiniilmekte-
dir. DM Z'li hastalarin doku kiiltiiriinde lenfositler-
den salinan lenfotoksinlerin kas hiicrelerinde
o0ldiiriicii etki yaptig1 gozlenmis ve tutulmus kasin
kan damarlarinda immiinglobulin ve kompleman
birikimleri saptanmistir (1,2). Etyolojide bakteriyel
ve viral infeksiyonlar 0Ozellikle pikarnoviriislerden
Coxsackie-B sug¢lanmaktadir (3,4). Cocuklarda
HLA-B8 ve HLA-DR3 yiiksek insidansta bulun-
mus ve juvenil deiTnatomiyozitin (JDMZ) pato-
altinda oldugu

genezinin immiinogenetik kontrol
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Dermatomyositis is a multisystem disorder with the non-

suppurative  inflammation  of striated muscle and characterized

by typical cutaneous lesions. Several features ofjuvenile der-
differ from the adult form.

predominate and the prognosis

matomyositis Cutaneous lesions
is considered guarded in juve-

nile  dermatomyositis.

We present a 5S-year-old girl patient in whom juvenile

dermatomyositis is diagnosed with typical cutaneous lesions,

muscle weakness and elevated serum levels of enzymes re-

leased from  muscle.
Key Words: Juvenile dermatomyositis
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JDMZ'de stafilokoksik mfeksi-
yonlarm insidansi artmis olup bu cocuklarda daha

ileri strilmisgtiir.

sonra kalsinozis gelismektedir. Yapilan bir ¢alisma-

da stafilokoklara karsi graniilosit kemotaksisinde

defekt oldugu gosterilmis ve bunun genellikle
baglantilt oldugu ileri

serum faktorleri ile

stiriillmiistiir. Immiinolojik anormallikleri (stafilo-
koksik
minin nedeni bilinmemesine karsin bu olasilik akil-

da tutulmalidir (5-7).

infeksiyonlar) takiben kalsinozis gelisi-

JDMZ ortalama 8-9 yas civarinda baslamakta
olup nadiren 2 yas Oncesi ortaya ¢ikar ve kizlarda
erkeklerden daha siktir.
tozus (SLE), romatoid artrit ve Henoch-Schonlein
purpurasmdan daha az goriilmektedir (1). Birgok
ozelligi eriskin formdan farklidir (5). Tablo I'de
JDMZ ve eriskin dermatomiyozitin (EDMZ) klinik
yoniinden karsilastirilmasi

Sistemik lupus eritema-

ve patolojik bulgular
gorilmektedir. JDMZ klinik olarak agir seyretse de
DMZ'in tanisi
Bohen ve Peter'e ait kriterler esas alinarak konul-

prognoz eriskinlere gore iyidir.
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Tablo 1. Juvenil dermatomivyozit vc eriskin dermatomiyozitin karsilastirilmasi
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Lriskin Denmatomiyozit

Atrofi stk daha az

Kontrakedir stk daha az

Gastromtestnal tutulum stk daha az

Kalsifikasyonlu 2620-60 <% l00

Raynaud fenomeni stk degil % 10-20

Kanser ile birhktelik vok %10-30

Kas biyopsi bulgular trombozlu okluzil vaskiihit ve kas infarku, belirgim interstisyel mfiltrat. kas lifferinin
perifasikiiler atrofi nekrozu

Tablo 2. Dermatoiniyozitle tan1 kriterleri (2)

Omuz, pelvis gevresi kaslar1 ile boyun fleksorlarmda kronik, simetrik kas kuvveti azalmasi

Kas biyopsisinde miyoz.it bulgulari: iltihap, nekroz, lenibsitoz, rejenerasyon, perifasiktler atrofi

.Serumda Olgiilebilen kas enzimlerinden aldolaz ve /veya kreatin fosfokinaz'in (CPK) yiikselmesi

Eleklroiniyogralik bulgular
Karakteristik deri belirtileri

a) Goz kapaklart etrafinda 6dem ve menekse moru renginde renk degistirme (heliotrop)

b) Ozellikle ellerin ve didier eklemlerin ekstansdr yiizlerinde eritemli-skuamh dokiintii (Gottron belirtisi)

maktadir. Deri dokiintiisiiniin de bulundugu ii¢ veya
dort kriterin birarada bulunmas: kesin taniyr koy-
durur (2). Tablo 2'de DMZ'in tani kriterleri

goriilmektedir.

Bu yazimizda tipik deri dokiintiisii, kas giig-
stizliigli ve serum kas enzim Serinde yiikselme ile
JDMZ tanisi koydugumuz 5 yasindaki bir olguyu

sunuyoruz.

Olgu

5 yasinda kiz hasta; bir aydir devam eden hal-
sizlik, eklem agrilari, yiizde, kol vc bacaklarda or-
taya ¢ikan kizarikliklar nedeni ile poliklinigimize
basvurdu. Tetkik ve tedavi amaciyla servisimize
yatirtlan hastada yapilan fizik muayenede omuz. ve
pelvis g¢evresi kaslarinda kuvvet azalmasi saptandi.
Dermatolojik muayenede; g6z kapaklarinda,
yanaklarda ve g¢enede kirmizi-mor renkli eritem
saptandi (Sekil 1). Diz ve dirseklerin dis yiiziinde
eritemii, skuamli papiiler lezyonlar mevcuttu (Sekil
2,3). Bacaklarda livedo retikiilaris oldugu gozlendi.
Laborattivar tetkikleri incelendiginde; tam kan
sayimi1 normal olup sedimantasyon 40 mm/saat idi.
Serum enzimlerinden kreatin fosfokinaz (CPK.), al-
dolaz, SGOT ve LDH seviyeleri normal sinirlarin
iistiinde saptandi. Immiinglobulin, komplcman sc-

Sekil 1. Olgunun g6z kapaklarinda, yanaklarda ve c¢enede

karakteristik eritemin goriiniimi
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Sekil 2. Dirseklerin dis yiiziindeki eritendi skiamli papiiler

lezyonlar

viyeleri, antiniikleer antikor (ANA) ve bdbrek

fonksiyonlar1  normal olarak degerlendirildi.
Akciger grafisi normal olup kalp sesleri ritmikti.
Hastaya bu bulgularla DMZ tanist kondu. Tedavi
olarak 2 mg/kg prednizolon (40 mg/giin) baslandi.
Tedavinin birinci ayinda serum enzimleri (CPK, al-
dolaz, SGOT, LDH) normal seviyelere indi. Ikinci
aymn sonunda deri lezyonlar1 diizeldi ve kas za-
yiflig1 normale dondii. Steroid dozu yavas bir se-
kilde dusiiriilerek hasta 10 mg/giin olarak idame

dozuna alindi.

Tartigsma

DMZ'de goriilen deri lezyonlar1 karakteristik
olup ist goz kapaklarinda patognomonik menekse
moru (heliotrop) critem vardir. Birlikte periorbital
ve fasiyal 6dem olabilecegi gibi yiizde SLE'a ben-
zer sekilde kelebek manzarasinda eritem de
goriilebilir. Diger karakteristik dokiintiiler eklem-

lerin ekstansor yiizlerinde goriilen deriden hafif
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Sekil 3. Dizde eritemli skiiamli lezyonlar ve bacaklarda livedo

retikiilarisin gorinimi

kabarik eritemli skuamli lezyonlardir (Gottron be-
lirtisi). Bu bolgelerde daha sonra hiperpigmentas-
yon veya vitiligo tarzinda pigmenter degisiklikler
gelismektedir (1,2,8). Olgumuzda goéz kapaklarinda
menekse moru, yiizde kelebek tarzinda eritem mev-
cut olup diz ve dirsek bdlgesinde eritemli skiiamli
doékiintiiler saptandi.

Hastaligin baslangicit siklikla sinsi olup kas
kuvveti azalmas1 yavas gelismekte ve genellikle ilk
olarak ekstremitelerin ve gdvdenin proksimal
kaslarinda ortaya c¢ikmaktadir. Cocukta yiirime
(hantal

Merdiven c¢ikma, yerden desteksiz kalkma, bisik-

bozuklugu ylirime) ortaya c¢ikabilir.
lete binme, sa¢ tarama ve giyinme gibi fonksiyon-
lar1 yavas yavas kaybedebilir. Kas gili¢siizliigliniin
gosterilmesinde en iyi muayene yontemi kliniktir.
Supinasyon pozisyonunda bas kaldirma yetenegi
(boyun fleksdr kuvveti), oturma (abdominal Kkas
kuvveti) ya da yardimsiz ayaga kalkma (Gowecr's

sign) kriter olarak alinir. Bunlari yapan hastada
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pratik olarak kas zayiflig1 yoktur denebilir (1,2,8).
Olgumuzda yaptigimiz muayenede kas gii¢siizligi

saptandi.

DMZ'de laboratuvar tetkiklerinde CPK, al-
dolaz, SGOT, LDH gibi serum enzimleri artmis
olarak saptanir. Eritrosit sedimantasyon hizi artmis
veya normaldir. Romatoid faktdr genellikle negatif
olup AN A diisiik titrede pozitif olabilir. JDMZ'li
21 hastada yapilan bir ¢caligmada; 6 hastada C3 ve
C4 seviyeleri diisiik olarak saptanmis ve bunun
dolasan immiin komplekslerin varligr ile iliskili
oldugu sonucuna varilmistir. Gastrointestinal tutu-
lumda gaitada belirgin veya gizli kan saptanabilir.
Radyolojik tetkiklerde yumusak dokuda kalsiyum
birikimleri goriilebilir (1,2,5,8). Olgumuzda serum
enzimleri (CPK, aldolaz, SGOT, LDH) yiiksek
olarak saptandi. AN A negatif olup, immiinglobulin
ve komplcman seviyeleri normal sinirlar iginde idi.
DMZ'de kas biyopsisi elektromiyografik (EMG)
olarak gli¢siizliigii kanitlanmis kastan gerekirse
birka¢ kez alinmalidir. Erigkinde DMZ tanist ko-
yarken hemen daima EM G ve kas biyopsisi yap-
mak gerekir. Cocukluk yasinda ise deri ddkiintiisii
¢ok on planda olup kas biyopsisi dokiintiiniin tipik
olmadig1 ve gegici oldugu durumlarda gereklidir
(1,2). Olgumuzda tipik deri dokiintiisii, kas gli¢siiz-
ligii ve serum kas enzimlerinde yilikselme ile DMZ
tanist kondu.

JDMZ'de
Gastrointestinal tutulum sik olup bu herhangi bir

sistcmik  tutulum  goriilebilir.
seviyede ortaya g¢ikar. Hastalarda yutma giicligi,
karin agrisi, perforasyon, melena ve konstipasyon
goriilebilir. Artrit/artralji, lenfadenopati, hepa-
tosplenomegali olabilir. Pulmoner hastalik (inters-
tisyel, hemorajik veya ploritik), okiiler tutulum (iri-
tis, retinit) ve santral sinir sistemi tutulumu (kon-
vulsiyonlar) ortaya c¢ikabilir. Hastalarin %7-8'inde
solunum kapasitesinde belirgin bir azalma saptan-
Kardiyak anormallikler JDMZ'de az ol-

6limler

mistir.
may1p miyokardit ve aritmiye bagh
Serum LDH
viyelerinin Ol¢lilmesi subklinik kardiyak tutulumun

goriilebilir. izoenzimlerinin se-
tanisinda yardimcidir. JDMZ'de hafif glomeriiler
degisiklikler bildirilmistir. Bu nedenle DMZ'Ili
¢ocuklarin pulmoner, kardiyak ve renal tutulum
acgisindan izlemi uygundur (1,2,8-10). Olgumuzda
artralji disinda sistemik bir tutulum saptanmadi.
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Hastaligin akut devresinde solunum sistemi ve
gastrointestinal tutulum yodninden hastanin ince-
lenmesi uygun olup, bu konuda yapilan yeterli
bakim hayat kurtarici olabilir. Yutma gii¢liigii varsa
yumusak ve sivi diyet verilir. Endotrakeal en-

tiibasyon ve trakeostomi gerekebilir. Hastalarin

¢ogunda  kortikosteroidler  etkili olup 12
mg/kg/giin veya 60 mg/m2/giin baslanir. Hastanin
diizelme

klinik bulgulart ve kas enzimlerinde

goriildikten sonra doz yavas yavas disilir.
Genellikle enzim seviyeleri 1 -2 hafta i¢inde normal
degerlerine iner ve bunu klinik diizelme izler.
Steroid dozu hizlica disirilmemelidir. Aksi
takdirde birka¢ hafta icinde niiksler ortaya ¢ikar.
Seram enzim seviyelerini ve klinik semptomlari
12 yil

stiresince kullanilir (1,2,8). Steroid tedavisine ce-

siiprese eden en diisiik doz genellikle

vap vermeyen veya yan etkileri ortaya ¢ikan olgu-
larda sitostatik ilaglardan metotreksat, azatioprin,
siklofosfamid ve siklosporin kullanilabilir (11).
JDMZ'li bir grup hastada yapilan g¢alismada intra-
vendz gamaglobulin (IVGG) kas gii¢siizliigiine ve
deri dokiintiilerine etkili bulunmus ve belirgin bir
yan etki gozlenmemistir (12-14). Patogenezde
Coxsackie viriislerinin rolii antiviral ajanlarin veya
interferonun kullaniminin hastaligin tedavisinde
faydali olabilecegini disindirmistir (12,13,15).
Kalsinozis olustugunda tatminkar bir tedavisi yok-
tur. Oral aliminyum hidroksit ile kalsinozis kutisin
basarili  bir sekilde

bildirilmistir (16).

tedavi edildigi bir olgu

Fizik tedavi kontraktiirlerin 6nlenmesinde ve
kas gli¢gsiizliiglinlin normale doénmesinde etkilidir.
Ozellikle boyun ve aksilla civarinda deri hijyeni
onemlidir. Yeterli bir sekilde tedavi edilen g¢ocuk-
larda prognoz iyidir. Tedavi edilmemis olgularda
mortalité %40 civarindadir. Oliim palato-respiratu-
ar tutulum veya gastrointestinal tutuluma bagl
olarak ortaya c¢ikan hemoraji veya perforasyona
baglidir ki bu durum 2 yil iginde gelisir. DMZ'in
insiilin rezistansli

ge¢ komplikasyonu olarak

lipodistrofi ve hiperandrojenizm tanimlanmistir

(1,17).

Bu yazida JDMZ tanisi alan ve steroid tedavi-
sine iyi cevap veren 5 yasinda bir olgu sunuldu.
Hastaligin tanisi, klinik ozellikleri ve tedavisi goz-

den gegirildi.
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