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Abstract

Purpose: Juvenile idiopathic inflammatory myopathies
(JIIMs) are rare autoimmune diseases. Delay in treatment
may cause serious morbidity and mortality. Aim of this
study is to evaluate demographic and clinical features,
laboratory data, treatment modalities and outcome of
patients with JIIMs.

Materials and Methods: 15 patients with JIIMs, followed
between 2003 and 2017 at Pediatric Rheumatology
Department were included this study. We retrospectively
collected data from patients” medical records and analyzed
them.

Results: Out of the 15 patients, 13 (80 %) had Juvenile
Dermatomyositis (JDM), 2 (13.3%) Juvenile Polymyositis
(JPM) and 1 (6.7 %) Overlap Myositis (OM, with
scleroderma). Clinical symptoms at diagnosis were
proximal muscle weakness (100%), heliotrope rash and
malar rash (86.7%), Gottron papule (73.3%). Eatly
aggressive treatment with corticosteroid (100%) and
methotrexate  (80.7%)  were  started. Intravenous
immunoglobulin in 4 patients (26.7 %), cyclosporine in 3
patients (20 %), cyclophosphamide in one patient (6.7 %),
and mycophenolate mofetil in one patient (6.7%) were
among  additional ~ immunosuppressive  treatments.
Eventually all patients achieved remission but two had
calcinosis and one had lipodystrophy.

Conclusion: FEarly diagnosis and ecarly aggressive
treatment are the key points for JIIMs. For this reason,
international standard treatment and follow-up programs
should be taken into consideration during the disease
process.
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Oz

Amag: Juvenil idiyopatik inflamatuvar miyopatiler (JIIM)
nadir gorilen, kronik kas inflamasyonu ile seyreden, ciddi
morbidite, mortalite ile sonuglanan bir grup otoimmiin
hastaliktir.  Calismamizda Cukurova Universitesi Tip
Fakiltesi Cocuk Romatoloji Bilim Dali tarafindan JIIM
tanist ile izlenen hastalarin klinik ve laboratuvar verilerinin,
tedavi yanitlarinin degerlendirilmesi amaglanmustir.

Gereg ve Yontem: Eyliil 2003 ile Haziran 2017 tarihleri
arasinda JIIM tamst ile izlemde olan 15 hasta calismaya
alindi. Demografik veriler, tan1 ve takip laboratuvar
verileri, EMG ve kas biyopsi sonuglari, uygulanan
tedaviler, tedavi yanitlart ve hastalik komplikasyonlart
geriye doniik arsiv dosyalarindan elde edildi.

Bulgular: JIIM hastalarinin kiz erkek orant 2.75:1 idi.
Hastalarin 13 tanesi (%80) Juvenil Dermatomiyozit (JDM),
2 tanesi (%13.3) Juvenil Polimiyozit (JPM) ve bir tanesi
(%06.7) Overlap Miyozit (OM) tamst ile izlemdeydi.
Baslangic bulgulart heliotrop ras ve malar ras (%86.7),
Gottron papili (%73.3) ve proksimal kas gii¢siizligi
(%100) idi. Erken dénem kortikosteroid tedavisi tim
hastalara ve metotreksat tedavisi 13 hastaya (%86.7)
baglandi. Ayrica 3 hastaya (%20) siklosporin, bir hastaya
(%06.7) siklofosfamid, bir hastaya (%06.7) mikofenolat
mofetil ve 4 hastaya (%26.7) intravendz immunglobulin
(IVIg) kullanildi. Sonugta tiim hastalar remisyona ulasti
fakat hastalik komplikasyonu olarak 2 hastada kalsinozis,
bir hastada lipodistrofi gelisti. Sonug: JIIM’de erken tani
ve yogun immunsupresif tedavi hastalik komplikasyonu
gelisimini 6nlemede 6nemlidir. Bu nedenle uluslararast
standart tedavi ve izlem programlari hastalik streci
boyunca dikkate alinarak izlem yapilmalidir.

Anahtar kelimeler: Juvenil idiyopatik inflamatuvar
miyopati, juvenil dermatomiyozit, kas giigstizligu
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GIRIS
Juvenil idiyopatik inflamatuvar miyopatiler (JIIM)
kronik kas inflamasyonu ve gigsiizlikle giden ve
nadir gorilen heterojen bir grup otoimmin
hastaliktir. Stniflamast zor bir hastalik grubudur ve
belli bash t¢ alt grubu juvenil dermatomiyozit
(JDM), juvenil polimiyozit (JPM) ve overlap
miyozitdir (OM). Tuminde simetrik proksimal kas
glicstzligu ortak bulgu olarak bulunmaktadir. JDM;
Juvenil idiyopatik inflamatuvar miyopatiler arasinda

en stk goriilen miyozittir ve ortalama yillik insidanst
milyonda 0.19-4.1°dir!-23.

Son zamanlarda Ingiltere ve Amerika’dan yapilan iki
farkli calismada JDM baslangic yast ortalama 7 yas
olarak bildirilmis (%251 4 yas alt) ve kadin erkek
orant 2.2:1 olarak rapor edilmistir®. Tiurkiye’den
yaptlmis  ¢ok  fazla  epidemiyolojik  ¢alisma
bulunmamakla birlikte 2017 yihinda Barut ve
arkadaglar1 tarafindan yapilan c¢alismada JDM tant
yast ortalama 0.6 yas, kadin erkek orant 2.3:1 olarak
bildirilmistit.  JDM’nin  nedeni tam  olarak
bilinmemekle birlikte cevresel faktorlerin tetiklemesi
ile genetik egilimi olan bireylerde
disfonksiyon ve doku patolojisi sonucu gelistigi
distnilmektedir’. JDM  tipik deri dokuntisi,
proksimal kas glicstizligi ile karakterizedir fakat
kalp, akcigerler, gastrointestinal sistem gibi diger
organlart da etkileyebilmektedir’. JDM tanist Peter
ve Bohan tant kriterlerine gbre konmaktadir: 1-
simetrik proksimal kas giicsiizligl, 2-karakteristik
kutan6éz degisiklikler: heliotrop ras, periorbital
6dem, eklem ekstensor yiizeylerde eritematdz papiil,
3-iskelet kas enzim dizeylerinde yukseklik, 4-
elektromiyografik (EMG) olarak miyopati varligi, 5-
kas biyopsisinde inflamatuvar miyopati bulgulari.
Muhtemel JDM tanist icin karakteristik ras varlig ile
birlikte diger bulgulardan ikisinin varligi gerekmekte
olup, kesin JDM tanusi icin karakteristik ras varligi ile
birlikte 3 ek kriter varligi aranmaktadir. Ayrica
JDM’nin  tant  asamasinda  diger inflamatuvar
miyopatiler mutlaka diglanmalidit’. Son zamanlarda
JIIM  tanisinda  invazif  olmayan  tekniklerin
kullaniminda  artis  ie  birlikte MRI  kas
inflamasyonunu géstermede 6nemli role sahip
olmusgtur. Béylece MRI invazif olmamasi nedeni ile
EMG ve kas biyopsisi gibi invazif tekniklerin yerine
tercih edilir olmustur?.

immiin

JDM tedavisinin temelini uzun yillar kullanidan
sistemik kortikosteroid ve metotreksat
olusturmaktadir. Ayrica son zamanlarda biyolojik

686

Juvenil idiyopatik inflamatuvar miyopati

tedaviler de kullanilmakta ve olumlu sonuclar
alinmaktadir. Fakat hastaligin  seyri esnasinda
gorilen  kalsinozis ve lipodistrofi ~ gibi
komplikasyonlar hala tedavisi zor durumlar olarak
karsimizda durmaktadir”.

Juvenil Polimiyozit JIIM’lerin %4-8’ini
olusturmaktadir. Fizik muayenede proksimal ve
distal kas gligstizligt bulunmakta fakat JDM’de
bulunan karakteristik ras goézlenmemektedir. JPM
baslangic yast ergenlik dénemlerinde yani JDM’ye
gore daha ileri yasta olma egilimindedir. Hastalarin
CK duzeyleri daha yiksek olma egiliminde ayrica
daha fazla miyalji, daha agir hastalik baslangict
muhtemeldir®. Diger inflamatuvar miyopatiler ile
tant karigikligt olabileceginden JPM tanusi igin kas
biyopsisi gerekmektedir!®. Overlap miyozit, JIIM
kriterleri ile birlikte diger otoimmiin hastalik
kriterlerini de tagimakta ve JIIM’lerin %06-11ini
olusturmaktadir®*. Raynaud fenomeni, interstisiyel
akciger hastaligl, artrit, malar ras varligr hastaligin
o6nemli Ozelliklerindendir. OM daha siklikla JDM
seklinde seyir gosterir ve JIIM’ler arasinda akciger
tutulumu nedeni ile mortalitesi en fazla olan gruptur.
En stk overlap olan otoimmiin durumlar sistemik
lupus eritematozus (SLE), juvenil idiyopatik artrit
(JIA), sistemik sklerozis ve lokalize sklerodermadit®.

Caligmamiz Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Romatoloji Bilim Dali tarafindan 2003-2017
yillart arasinda takip edilen JIIM tanili hastalar
kapsamaktadir. Calismaya dahil edilen hastalarin bir
tanesi haric kalan timlne hastanemizde tant
konmustur. Calismanin amact hastalarin demografik

verilerini, laboratuvar  Ozelliklerini, tedavi ve
yanitlarini ve hastalik komplikasyonlarini
degerlendirmektir.

GEREC VE YONTEM

Calismaya Eylil 2003 ile Haziran 2017 tarihleri
arasinda Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Romatoloji Bilim Dalt tarafindan izlenen JIIM
hastalart dahil edildi. Calismaya hastanemizde tant
konan hastalar ve dis merkezde tant konup relaps ile
bolimtumiize bagvuran bir hasta dahil edildi. Tan
sonrasi takiplere devam etmeyen 2 hasta ¢alismadan
cikarildi. Toplamda 15 hasta JIIM tanist ile calismaya
alind. |

DM tanist Bohan ve Peter kritetlerine gére, JPM
tanist klinik ve biyopsi sonuglarina gére ve OM
tanist JIIM tant  kritelerine ve diger otoimmin
hastalik kriterlerine uymasina gore kondu.
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Tim hastalarin medikal verileri geriye déniik olarak

arsiv dosyalarindan  elde  edildi.  Hastalarin
demografik verileri, tant ve takip laboratuvar verileri,
EMG sonuglari, kas biyopsi sonuglari, aldigt

tedaviler, tedavilere yanit ve gelisen komplikasyonlar
hasta bilgi formuna kaydedildi. Hastalara rutin olarak
MRI uygulanmadigi icin ¢alismaya MRI verileri dahil
edilmedi. Tim hastalar ayni Pediatrik Romatolog
tarafindan takip edildi ve tedavi kararlart yine aymni
hekim tarafindan verildi. Kas giicii standart manuel
kas giicti testi ile degerlendirildi. Normal kas giict,
normal kas enzim dizeyleri, sistemik bulgulari
normal olan hastalar tam remisyon olarak
degerlendirildi'!.

Istatistik analiz

Verilerin istatistiksel analizinde SPSS 20.0 paket
programt kullanildi. Kategorik 6lgiimler sayt ve
yuzde olarak, sayisal Slgiimlerse ortalama ve standart
sapma (gerekli yerlerde ortanca ve minimum-
maksimum) olarak 6zetlendi. Sayisal Slciimlerin
normal dagilim varsayimint saglayip saglamadigs
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Kolmogrov Smirnov testi ile test edildi. Tam
testlerde istatistiksel 6nem diizeyi 0.05 olarak alindt.

BULGULAR

Toplamda 15 JIIM tanili  hastanin  verileri
degerlendirildi. Hastalarin 11 tanesi kiz (%73.3), kiz
erkek orani 2.75:1 idi. Toplam hastalarin 12 tanesi
JDM (%80), 2 tanesi JPM (%13.3), bir tanesi OM
(%6.7) idi. Tim hastalarin tan1 yast ortanca 7.8 yas
(2.6-15.3), semptom baslangict ile tani arast sire
ortanca 2.03 ay (0.59-6.0) idi. Takip siiresi ortanca
57.52 ay (7.56- 164.60) idi.

JDM hastalart yogunlukta oldugundan bu grup icin
ayrica veriler hesaplandi. JDM igin tant yast ortanca
7.53 yas (2.63-15.34), semptom baslangict ile tan
arasinda gecen stire ortanca 2.61 ay (0.59-6.01), takip
siresi ortanca 54.52 ay (10.51-167.33), CK
normallesme siiresi ortanca 2.06 ay (0.56-11.33),
remisyona girme siiresi ortanca 5.32 ay (1.64-13.27)
olarak saptandi. Tum hastalarin demografik ve klinik
verileri Tablo 1°de 6zetlendi.

Tablo 1. Juvenil idiyopatik inflamatuvar miyopati (JIIM) ve juvenil dermatomiyozit (JDM) hastalarinin

demografik ve klinik verileri.

JII JDM
(n=15) (n=12)
Cinsiyet
Kiz 11 (%73.3) 10 (%83.3)
Erkek 4 (%26.7) 2 (%16.7)
Semptom baslangi¢ yasi-yil (ortanca, min-max) 7.69 (2.38-14.84) 7.35 (2.38-14.84)
Tani yas1 —yil (ortanca, min-max) 7.8 (2.6-15.3) 7.5 (2.6-15.3)

Semptom ve tani arast siire —ay (ortanca, min-max)

2.03 (0.59-6.0) 2.61 (0.59-6.0)

Klinik bulgular:
Heliotrop ras 13 (%86.7) 12 (%100)
Malar rag 13 (%86.7) 12 (%100)
Gottron papiilleri 11 (%073.3) 10 (7%83.3)
Proksimal kas gii¢siizligi 15 (%100) 12 (%100)
Distal kas gii¢siizligi 3 (%20) 3 (%25)
Sklerodermatik cilt 1 (%0.6) 0
Gowers bulgusu 13 (%86.7) 10 (%83.3)
Yutma glicligi 2(13.3) 0
JIIM alt tipleri
JDM* 12 (%80)
JPMt 2 (%13.3)
OMi 1(%6.6)

Hastalarin 13’tnde (%86.7, tim JDM hastalart ve
OM) heliotrop ras ve malar ras mevcut iken gottron
papili 11’inde (%73.3; JDM’lerin %83.3’4 ve 1
OM) vardi. Proksimal kas glicstizligt tim hastalarda
vardt ve 3 JDM (%20) hastasinda ayrica distal kas
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glicsuzligi de eslik ediyordu. Diger klinik bulgular
arasinda yutma gicligi (n: 2, %13.3), gowers
bulgusu (n: 13, %86.7), sklerodermatik cilt bulgular
(n:1, %6.6, OM) vardi. Toplamda 2 JDM’li (tim
JIIM’lerin %13.3’4) hastada 6zellikle ekstremitelerde
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yogun olmak tzere vicudun cesitli bélgelerini
kapsayan kalsinozis gelisti. Kalsinozis gelisen iki
hasta da bu sirada remisyonda idi ve tedavisiz
izleniyordu. Kalsinozis nedeni ile pamidronat
disodyum baslanan bir hastada tedavi 89.72 ay
devam edildi, sonug¢ olarak kalsinoziste buyiime
gozlenmedigi gibi gerileme de gozlenmedigi icin
tedavi kesildi ve tedavisiz izleme alindi. Diger
hastaya ise tedavi heniiz baslandi ve sonuglari takip
ediliyor.

Laboratuvar verilerinin  degerlendirmesinde  tant
aninda beyaz kire sayist ortanca 10.830/mm3
(5.400-23.000), hematokrit dizeyi ortanca %35.4
(29.2-45.5), trombosit sayist ortanca 406.000/mm3
(107.000-595.000), eritrosit sedimentasyon oramn

ortanca 10 mm/saat (2-125), CK ortanca 1.999

Juvenil idiyopatik inflamatuvar miyopati

hastalarda antintkleer antikor (ANA) test edildi ve 3
(%20, bir OM, 2 JDM hastasinda) hastada pozitif
saptandt. Ayrica yine baslangicta hastalarin 5 (%033.3)
tanesinde ani-Jol test edildi ve hicbirinde pozitif
deger saptanmadi. OM olan hastanin ANA degeri
porzitif saptand: fakat anti-Scl-70 degeri negatif idi.
Iki JPM ve bir OM olan hastayt da igeren toplamda
7 (%46.7) hastaya tani aninda elektromiyografik
inceleme yapildi ve hepsinde miyopatiyi destekleyen
degisiklikler saptandi. Hastalarin timiine tant aninda

kas biyopsisi yapildi ve timinde miyoziti
destekleyen perivaskiler miuskiiler atrofi,
perivaskiler fibrozis, perivaskiler  kronik
inflamatuvar hiicre infiltrasyonu goézlendi. Ayrica
tant  aninda  hastalarin  timine  yapilan
ckokardiyografik  incelemede anormal bulguya

rastlanmadi. Hastalarin laboratuvar verileri ayrintili

IU/L (51-11.990) saptand:i. Baslangicta tim olarak Tablo 2'de verilmistir.

Tablo 2. Juvenil idiyopatik inflamatuvar miyopati hastalarinin tan1 anindaki laboratuvar verileri.
Degisken
Beyaz kiire sayist (ortanca, /mm?3) Min-maks 10.830 (5.400-23.000)
Hematokrit (ortanca, %) Min-maks 35.4 (29.2-45.5)
Trombosit sayist (ortanca, /mm?3) Min-maks 406.000 (107.000-595.000)
Eritrosit sedimentasyon orant (ortanca, mm/saat) Min-maks 10 (2-125)
C-reaktif protein pozitifligi (n, %) 4 (% 26.6)
Kreatin kinaz (ortanca, IU/T) Min-maks 1.999 (51-11.990)
Antiniikleer antikor pozitifligi(n, %) 3 (%20)
Anti-Jo 1 negatifligi (n) 5
EMG* bulgu varligi (n) 7
Biyopsi bulgu varligt (n, %) 15 (%100)

*EMG: Elektromiyografi

Hastalik baslangict ile tant arasindaki stre tim
hastalar  degerlendirildiginde ortanca 2.03  ay,
remisyona girme siiresi ortanca 5.32 ay (1.64-13.27)
ve takip stiresi ortanca 57.52 ay (7.56-164.60) olarak
saptandi. Hastalarin timi baslangic tedavisi olarak
kortikosteroid aldit (oral yada intravenéz pulse),
kortikosteroid devam siiresi ortanca 22.90 ay (4.83-
114.56) idi. Metotreksat 13 hastaya (%86.6) 15
mg/m2/hafta dozunda oral veya subkutan olarak
verildi ve ortanca 24.8 ay (1.68-113.02) devam edildi.
IVIG 15 hastanin dérdiine (%26.6, 2 JDM, bir JPM,
bir OM) 2 gr/kg ay dozunda verildi, devam suresi
ortanca 41.64 ay (19.06-85.22) idi. Metotreksate
disinda immunsupresif tedavi olarak 3 hastaya (%020,
bir JDM, bir JPM, bir OM) siklosporin, bir hastaya
(%6.7, OM) siklofosfamid ve bir hastaya (%60.7,
OM) mikofenolat mofetil kullanildi. Tim hastalara
hastalik baslangicindan itibaren kas atrofisi ve
kontraktiir gelisimini 6nlemek, kas giicini artirmak
amagli fizik tedavi programi uyguland:.
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Takipte JDM olan 2 (%13,3) hastada kalsinozis
kutis, OM olan bir hastada (%006,6) lipodistrofi ve
JPM olan bir hastada (%006.6) cilt tlserleri hastalik
komplikasyonu olarak gelisitken hicbir hastada
malignite gbzlenmedi. Klinik takiplerde bir OM, 2
JDM ve bir JPM hastasinda ataklar gozlendi fakat
tim hastalar nihayi remisyona ulast.

TARTISMA

Juvenil idiopatik inflamatuvar miyopatiler kronik kas
inflamasyonu ve giicstizlikle giden, nadir gorilen
heterojen bir grup otoimmiin hastaliktir. Siniflamast
zor bir hastalik grubudur ve belli bagh tg¢ alt grubu
juvenil dermatomiyozit, juvenil polimiyozit ve
overlap  miyozitdir. JDM, Juvenil idiopatik
inflamatuvar miyopatiler arasinda en sik gorilen
miyozittir!2.

Eriskinlerde miyozitler ile ilgili yapilmis cok sayida
calisma bulunmasina ragmen JIIM’ler ile ilgili az
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sayida ¢alisma  bulunmaktadir. Lorenzoni ve
arkadaglar'?> tarafindan yapilmis 27 vakahk bir
calismada 19 hasta JDM, 6 hasta JPM ve 2 hasta
OM olarak, Sarkar ve arkadaglari!® tarafindan 2017
yilinda yapilan diger bir calismada ise 11 JIIM’li
hastanin 9’u JDM ve 2’si OM olarak rapor edilmistit.
Mevcut calismamizda da diger calismalara benzer
sckilde ~ JIIM  hastalarinin =~ ¢ogunlugu  JDM
hastalarindan olusmaktaydi (%80, 12 hasta). Bu
nedenle tartisma ¢ogunlukla JDM verileri tizerinden
yapilmaya calisildi. JDM hastalik baslangict 6zellikle
5-14 yas arasinda gorilmektedir. Tran’da Malek ve
arkadaglar'* tarafindan yapilan calismada ortalama
hastalik baslangic yast ortanca 7.5 yas (1.5-15) olarak,
tlkemizde Barut ve arkadaslari® tarafinda ortalama
6.1 (1.5-16) olarak rapor edilmistir. Calismamizda
hastalarin tant yast ortanca 7.85 yas (2.63-15.34) idi

ve diger calismalarla hastalik  baslangic  yasi
bakimindan  uyumluluk  mevcuttu.  Cinsiyet
bakimindan  bakildiginda  Iran’da Malek  ve

arkadaglar'* tarafindan yapilan 85 JIIM hastast
iceren bir calismada kiz erkek orani 1.1:1 olarak
rapor edilmistir. Barut ve arkadaslart tarafindan
tlkemizde yapilan 50 JDM hastasinda kiz erkek
orant  2.3:1  olarak  saptanmistr®.  Mevcut
calismamizda total JIIM hastalarinda kiz erkek oran
2.75:1, JDM hastalart tek basina degerlendirildiginde
kiz erkek orant 5:1 idi. JDM bakimindan diger
calismalara gbre kiz hasta yogunlugunun fazla olmast
calismamizdaki hasta populasyonunun az sayida
olmasina baglt olabilir.

Bohan ve Peter kritetrleri JDM’nin tanisinda
kanitlanmis  standart  tant  kriterleri  olarak
kullanilmaktadir ve bu kriterler arasinda proksimal
kas giigstizlugli ve tipik deri dokuntileri en 6nemli
patognomonik klinik ~6zelliklerdir!>16,  Malek ve
arkadaglari tarafindan yapilan calismada heliotrop ras
%71, Gottron paptlleri %59, proksimal kas
glcsiizligi %96 rapor edilmis; Barut ve arkadaglar
tarafindan tlkemizde yapilan calismada ise heliotrop
ras %100, Gottron papiilleri %96 ve kas giicstizligi
%90 hastada bildirilmistir!+®. Mevcut calismamizda
hastalarin 13’tnde (%86.7, tim JDM hastalart ve
OM) heliotrop ras ve malar ras mevcut iken Gottron
papili 11inde (%73.3; JDM’lerin %83.3’4 ve 1
OM) vardi.

Iki JPM ve bir OM olan hastay1 da igeren toplamda
7 (%46.7) hastaya tam1 aminda elektromiyografik
(EMG) inceleme yapildi ve timiinde miyopati
yonunde degisiklikler saptandi. EMG invazif bir
teknik oldugu icin JIIM tanist siipheli olan hastalarda
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daha siklikla kullanilmaktadir. Invazif olmayan
teknikler arasinda yer alan manyetik rezonans
inceleme (MRI) rutin olarak hastalarimizda tan
amaglt  kullandmadigi icin bu ¢alismaya dahil
edilmedi. Fakat kas inflamasyonunu, hastalik
aktivitesini ve hasar derecesini belitlemede yararl
oldugu calismalatla gosterilmistir!™18. Ayrica invazif
olmamast nedeni ile MRI son zamanlarda JIIM
tanusinda siklikla kullanilagelen bir tant yontemidir ve
iletleyen dénemlerde tani kriterleri arasina girmesi
muhtemel goérinmektedir®. Hastalarin timiine tan
aninda kas biyopsisi yapildi ve timinde miyoziti
destekleyen perivaskiler  miskiiler atrofi,
perivaskuler fibrozis, perivasktler  kronik
inflamatuvar hiicre infiltrasyonu saptandi’.

Kas enzim dizeyleri inflamatuvar miyopatilerin
tanisinda ve tedavi izleminde kullanilan 6nemli
laboratuvar verileridir. Malek ve arkadaslarinin
yaptigt calismada tant aninda %87 hastada kas enzim
yuksekligi saptanmug, Barut ve arkadaglarinin yaptig
calismada ise %100 hastada saptanmistir!#6. Mevcut
calismamizda tani aninda JIIM hastalarinin %80,
JDM  hastalarinin = %83.3’tinde  kas enzimlerinde
yikseklik vardi (CK ortanca degeri 1.999 1U/L)
Aldolaz testi rutinde kullanilmadigy icin bu ¢alismada
yer almamaktadir.

McCann ve arkadaslarinin yaptgi cok merkezli
calismada ANA  porzitifligi %58, Barut ve
arkadaslarinin  calismasinda  ise %068  olarak
saptanmistirt. Malek ve arkadaslarinin calismasinda
ise ANA porzitifligi meveut calismamiz ile benzer
sckilde %20 oraninda rapor edilmistir. Ayrica ANA
pozitifligi ile cinsiyet ve kalsinozis arasinda iligki
saptanmamasina ragmen, lipodistrofi ve gelisme
geriligi ANA porzitifligi olan bireylerde belirgin
derecede yuksek saptanmugtir!'4, Mevcut
calismamizda baglangicta tim hastalarda ANA test
edildi ve 3 (%20, bir OM, 2 JDM hastasinda)
hastada porzitiflik saptandi. ANA porzitif saptanan
JIIM’lerin  tG¢li de kiz hastaydi ve bir hastada
lipodistrofi gelisti (lipodistrofi gelisen tek hasta).
ANA poritifligi ile kalsinozis arasinda herhangi bir
korelasyon saptanmadi. Hastalarimizda anti-ENA
(extractable niiclear antigen) testi ise rutin olarak

calisimadi. Daha o6nce Malek ve arkadaslart
tarafindan anti-Jo 1 (histidyl-tRNA synthetase)
porzitifligi %15 olarak rapor edilmistir fakat

calismamizda baslangicta test ettigimiz 5 (% %33.3)
hastanin  hi¢birinde pozitif deger saptanmadi.
Hastalik siirecinde zaten nadir goriilen bu antikorun
az sayida hastada test edilmesinin ve test asamasinda
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kullanllan metodun bu farkliliga neden oldugunu
distinmekteyiz.

JIIM hastalik yonetimi Pediatrik Romatoloji ve Fizik
Tedavi-Rehabilitasyon uzmant  igbirligi  ile
yapilmalidir. Son zamanlarda yaymnlanan konsensusa
gére JDM  tedavisinin  temelini kortikosteroid
(intravendz 15-30 mg/kg 3 ardistk gin  ve
devaminda 1-2 mg/kg/gin oral) ve haftalik 15
mg/m? oral yada subkutan metotreksat tedavi
kombinasyonu olusturmaktadir. Klinik bulgu olarak
kas glicinde, cilt bulgularinda ve kas enzimlerinde
iyilesme  gozlendikce  steroid  dozu  azaltilip
mimkiinse kesilmekte ve metotreksat ile devam
edilmektedir. Hastalik baglangicinda majér organ
tutulumu, siddetli Glseratif cilt lezyonlart gibi agir
hastalik bulgularinin  varlig durumunda tedaviye
siklofosfamid  (500-1000 mg/m? aylik 3-6 ay
boyunca) ek olarak veya metotreksat yerine
onerilmektedir. Tim bu tedavilere ragmen hastalik
bulgularinda diizelme olmamas: halinde ritiximab,
infliksimab, intravenéz imminglobulin (IVIg),
siklosporin, mikofenolat mofetil gibi ilaglar hatta
otolog kok hiicre nakli 6nerilmektedir. Erken
dénemde yogun immunsupresif tedavi hastalik
yonetimi ve Ozellikle kalsinozis gibi hastalik
komplikasyonlarinin gelisimini  6nlemek acisindan
onerilmektedir. Fakat kalsinozis tedavisi halen buyiik
sorun teskil etmektedir. Kalsinozis tedavisinde
bifosfanatlar (pamidronat, alendronat), infliksimab,
abatacept, IVIg, intralezyonal steroid injeksiyonu
Onerilmektedir!?. Mevcut konsensusa benzer sekilde
hastalarimizin ~ tedavisine  kortikosteroid ~ (1-2
mg/kg/glin veya IV 15-30 mg/kg/glin 3 ardistk giin
devaminda oral 1-2 mg/kg/glin) ve metotreksat
tedavi kombinasyonu ile baslandi ve klinik iyilesme
gozlendikge (CK degeri ve kas giicti takibi) steroid
dozu azaltldi. Hastalik siddetine gore ek olarak tg¢
hastaya (%20, 2 JDM, bir OM) siklosporin, bir
hastaya (%6.7, OM) siklofosfamid ve bir hastaya
(%6.7, OM) mikofenolat mofetil tedavisi kullanildi.
Tedavi takip siirecinde OM ve bir JPM hastasinin
solunum sikintist nedeni ile yogun bakim ihtiyaci
gozlendi ve bu hastalara ek olarak IVIg,
siklofosfamid gibi tedaviler kullanildi. Toplamda 4
hastanin  (%26.7, 2 JDM, bir JPM, bir OM)
tedavisine IVIg eklendi. Sonug olarak tim hastalar
tedavi ile remisyona ulast. Fakat toplamda iki
JDMli (ttm JIIM’lerin %13.3%4, JDM’lerin %16.7’si)
hastada Ozellikle ekstremitelerde yogun olmak tizere
vicudun cesiti  bolgelerini  kapsayan kalsinozis
gelisti. Kalsinozis gelisen iki hasta bu sirada
remisyonda idi ve tedavisiz izleniyordu.
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Mevcut calismamiz az sayida hastadan olusmast ve
geriye doniik bir ¢alisma olmast nedeni ile kisithliklar
icermektedir. Ulkemizde daha énce JDM vakalarini
iceren bircok calisma bulunmasina ragmen JIIM alt
gruplarint iceren nadir calisma olmast nedeni ile
o6nem arz etmektedir.

Sonu¢ olarak JIIM’ler nadir gorilen ve ciddi
komplikasyonlart olan inflamatuvar miyopatilerdir.
Bu nedenle hastaliga erken baslangic asamasinda tan
konmast ve buna yonelik erken asamada yogun
imminsupresif tedavi baslanmast hastaligin gidisat:
o6nemli  derecede  etkilemekte  ve  hastalik
komplikasyonu  gelisimini  azaltmaktadir.  JIIM
ozellikle gelismekte olan tlkelerde tani ve tedavide
gecikmeler olmast nedeni ile maalesef 6nemli bir
morbidite ve mortalite nedeni olarak karsimizda
6nemli bir sorun olarak durmaktadir?.
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