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Romatolojik Acil (Yumusak Damak Felci) Gelisen
Jiivenil Polimiyozit ve Diger Jiivenil Polimiyozit ve
Dermatomiyozit Vakalar:

Dermatomiyozit ve polimiyozit ¢ocukluk ¢aginda en sik
goriilen inflamatuvar kas hastaliklarindandir. Cocuklarda
nadir olarak goriilmesine karsin ciddi morbidite ve morta-
lite nedenidir. Son yillardaki tedavi icin pek ¢ok yeni ilag
gelistirme ¢abalart ve yeni ilaglarla ilgili ¢alismalar
yayinlanmakta ise de, tedavisinde diger romatolojik hasta-
liklarda kullanilan ilaglar ve onkolojik ilaglar kullanilmak-
tadiwr. Klinigimizde izlenen vakalarumiz, Ender olarak
goriilmelerine karsin morbiditesi ve mortalitesi agir olan
bu hastaliklart hatirlatmak, tiim ozellikleriyle tartismak ve
seyirleri sirasinda romatolojik acil bir durum geligebilece-
gini vurgulama amaciyla klinigimizde izleyenenen vakalar
sunuldu.

Anahtar kelimeler: Juvenil polimiyozit, juvenil dermato-
miyozit, romatolojik acil
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Juvenile Polymyositis with Rheumatologic Emergency
(Soft Palate Paralysis) and Other Cases with Juvenile
Polymyositis, and Dermatomyositis

Dermatomyositis and polymyositis are the most common
inflammatory myopathies of childhood. They are seen
rarely in children but they cause important morbidity and
mortality. Though in current years, new drug improve-
ment strategies, and studies on new drugs are being
published, drugs used for other rheumatological , and
also oncological diseases are being used for their treat-
ment. We present the patients followed up in our clinic to
remind and discuss the features of these rarely seen dise-
ases with serious morbidity and mortality, and also to
emphasize that a rheumatologic emergency might emerge
during their course.

Key words: Juvenile polymyositis, juvenile dermatomyosi-
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GIRIS

Cocukluk ¢aginin en sik inflamatuvar kas hastalikla-
ridir. Kaslarda simetrik olarak kas gii¢siizligii, kas
kitlesinde azalma ile karakterizedir. Tiirkiye’de goriil-
me siklig1 bilinmemektedir. Amerika Birlesik
Devletleri’'nde sikligr yilda milyonda 2-4 vakadir.
Polimiyozitte yalnizca kas tutulumu olmasina karsin
dermatomiyozitte cilt tutulumu olup, karakteristik
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dokiintiiler mevcuttur. Baglangi¢ yasina gore bimodal
dagilim gosteren bu hastalik; 5-14 yas ile 45-64 yas-
lar1 araliginda ilkbahar ve yaz aylarinda sik gortiliir
(-9 Nedeni tam olarak bilinmese de ¢evresel faktor-
ler ve genetigin rol aldig1 diistiniilmektedir. Juvenil
Dermatomiyozitli (JDM) hastalarin kan orneklerin-
den yapilan calismalarda Coxsackie virusu veya
antikorlar1 izole edilmistir. JDM’li hastalarin HLA
antijenlerinden B8/DR3 ve DQA*0501 alelleri ile
iligki saptanmustir . Bu etkenlerin rol aldigi meka-
nizmaile olugan otoimmun bir hastaliktir. Miyopatinin
patogenezi ile ilgili son caligmalar ise tartigmalidir.
Bazi calismalar gostermistir ki dermatomiyozit ve
polimiyozitdeki miyopati patogenez olarak farklidir.
Dermatomiyozit kompleman aracili vaskiiler infla-
masyon ile iligkili iken, polimiyozit kasdaki CD8(+)
lenfositlerin direkt sitotoksik etkisi ile olusmaktadir.
Bununla beraber diger sitokin caligmalari inflamatu-
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var yapilanmalarin benzer olabildigini gostermistir.
Son caligmalar JDM’de tiimor nekroz faktor anor-
malliklerini rapor etmistir. Calismamiz polimiyozit
ve dermatomiyozit vakalarinin son derece ender
goriilmesi nedeniyle, tiim ozellikleri ile degerlendir-
mek ve literatiirde daha 6nce goriilmemis olup, roma-
tolojik bir acil olan yumusak damak felcinin bir
vakada gelismesi nedeniyle sunuldu.

VAKA SUNUMU

Vaka 1: Ug yas 4 aylik, erkek hasta, yiiriiyememe,
halsizlik bacaklarda sislik, ates yakinmalar1 nedeniy-
le yatirildi. Hastanin yakinmalart 20 giin 6nce bagla-
mis. Hastaya o donemde bacak agrisi, dilinde kizarik-
lik ve dis etlerinde sislik yakinmalar1 nedeniyle anti-
biyotik tedavisi baglanmis. Hastanin hastanemize
bagvurusundan 4 giin once yiirtimekte giicliik, merdi-
ven c¢cikamama, kollarinda gii¢ kayb1 oldugunu 6gre-
nildi. Hastanin fizik muayenesinde el ve ayak iistiin-
de, skrotal bolgesinde 6demi mevcuttu. Solunum
sistemi, kardiyovaskiiler sistem muayeneleri normal-
di. Kalp tepe atimi 82 / dk., tansiyonu 90 / 60 mmHg
idi. Ozgecmisinde ve soygecmisinde annede gegiril-
mis nefrotik sendrom disinda 6zellik yoktu. Hastanin
yapilan laboratuvar tetkiklerinde Hemoglobin (Hb):
10.2 g/dL, Hematokrit (Htc): % 33.4, Lokosit (WBC):
21,200/mm?3, Trombosit (Plt): 157,000/mm3, MCV:
80.7, C-reaktif protein (CRP): 13.5 mg/L,
Sedimantasyon: 19 mm/h bulundu. Biyokimya tet-
kiklerinde AST: 323 U/L, ALT: 110 U/L, Kreatin
Kinaz (CK): 9554 mEq/L, LDH: 991 U/L olarak
bulundu, diger biyokimya parametrelerinde bir 6zel-
lik yoktu. Hastanin ¢ekilen elektromiyografisinde
(EMG) motor ve duysal sinirlere ait iletim degerleri
normal, sol altta daha belirgin olmak iizere kisa siire-
li, diisiik amplitiidlii, polifazik potansiyeller izlendi,
istemli kasilmada hafif azalma mevcuttu; istirahatte
belirgin patoloji saptanmadi. Hastanin yakinmalari-
nin proksimal alt ve list ekstremitelerde baglamasi ve
CK enzim yiiksekligi on planda polimiyoziti diisiin-
diirdii. Hastaya 2 mg/kg/giinden steroid tedavisi oral
olarak baglandi. Ancak, tedaviye yanit alinamamasi
tizerine hastaya 30 mg/kg/giinden pulse steroid teda-
visi baglandi. Cekilen lombar manyetik rezonans
goriintiileme (MRI) sonucu normal olarak degerlen-
dirildi. Yapilan kas biyopsisi normal olarak degerlen-
dirildi. Bes giinliik steroid tedavi ardindan kas giicii
artti. DTR alinmaya baglandi. Takibinde ALT, AST,
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LDH, CK degerleri normale dondii. Akut faz reaktan-
lar1 gerileyen hastaya 2 mg/kg/giinden idame tedavisi
bagslandi. Hasta takibe alindi.

Vaka 2: Bes yasinda kiz hasta, iki bucuk ay once
baglayan ¢comelmede zorluk, merdiven inip ¢ikmada
giicliik yakinmalar1 nedeniyle bagvurduklari merkez-
den takipli olup, ileri tetkik ve tedavi amaciyla tarafi-
miza yonlendirilmisti. Hastanin yapilan fizik muaye-
nesinde solunum sesleri dogal, bilateral solunuma
esit katilmakta. Kardiyovaskiiler sistem muayenesin-
de kalp sesleri dogal ek ses veya iifiirlim yok. Gast-
rointestinal sistem muayenesi normal. Hepatosple-
nomegalisi yok. Genitoiiriner sistemi haricen kiz,
dogal. Hastanin anemnezinde yakinmalari nedeniyle
bagvurdugu merkezde rutin tetkikleri sonrasi konsiil-
te edilmis. Hastaya Juvenil Polimiyozit (JPM) tanis1
ile oral steroid tedavisi baglanmig ve yakinmalarinin
devam etmesi lizerine ailesinin istegiyle hasta ileri
tetkik icin tarafimiza yonlendirilmisti. Bagvurusunda
yapilan tetkiklerinde Hb: 10.6 g/dL, Htc: 34, WBC:
13,400/mm?3, Plt: 379,000/mm3, akut faz reaktanlari
negatif olarak saptandi. Biyokimya incelemesinde
AST: 283U/L, ALT: 219U/L, Kreatin Kinaz: 1556
mEq/L, LDH: 757 U/L bulundu, diger parametreler-
de bir 6zellik yoktu. Anti-dsDNA, ASMA, LKM-1,
AntiJo-1, AntiSm, Anti SSA negatifti. Cekilen
EMG’si miyozit ile uyumlu olarak gelen hastanin
yatig oncesi bakilan tetkiklerinde kas enzimlerinin
cok yiiksek seviyelerde seyretmesinden dolay1 once-
likli olarak 2000 cc/m?/giin sivi tedavisi baglandi.
Yatiginin 2. giinii nazone konugmasi fark edilen ve
gidalar1 yutmakta zorlanan hasta igin istenen Kulak
Burun Bogaz (KBB) konsiiltasyonu sonucu yumusak
damak felci gelistigi (yutma kaslarinin tutuldugu)
tespit edildi. Hastaya pulse steroid tedavisi baglandi.
Tedavisine intravendz immiinglobiilin (IVIG) ekle-
nen hastanin tedavinin 3. giiniinde nazone konugmasi
diizeldi. Steroid, metotreksat ve IVIG ile tedavisi
devam eden hastaya kas biyopsisi yapildi. Sonug
normal olarak geldi. Pulse steroid tedavisi 5 giine
tamamlanilip kesildi. Oral steroid tedavisine ge¢ildi.
Oral steroid tedavisi 12. giinden itibaren azaltilmaya
baslandi. Semptomlar1 1 mg/kg/giin steroid dozu ile
diizelen hasta takibe alindi.

Vaka 3: Yirmi iki aylik kiz hasta, ekstremitelerinde
siglik nedeniyle basvurdugu poliklinikten yatirildi.
Hastanin fizik muayenesinde kol ve bacaklarda 6dem,
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Resim 1. Hastamizin elindeki nonspesifik dokiintii ve 6dem.

kas giicstizliigli, ekstremitelerde psodoparalizi ve
oturamadigi saptandi. Hastada malar ve nonspesifik
dokiintii saptandi (Resim 1, 2). Yapilan tetkiklerinde
Hb: 9.3 g/dL, Plt: 75,000/mm?®, WBC: 8,000/mm?,
ESR: 118 mm/h, CRP: (-), SGPT:259 U/L, SGOT:
1139 U/L, LDH: 907 U/L, GGT: 391 U/L, kolesterol:
346 mg/dL, trigliserit: 716 mg/dL, CK: 1389U/L,
CK-MB: 53U/L tespit edildi. Kollajen doku hastalig1
ayirici tanisi igin bakilan belirtecler negatifti. Kemik
iligi aspirasyonunda patoloji saptanmadi. Kas enzim
yiiksekligi ve proksimal kas gii¢siizliigli saptanan
hastaya Juvenil dermatomiyozit (JDM) 6n tanisi ile
EMG yapildi, EMG’de kas tutulumu saptandi. 30
mg/kg/giinden pulse steroid baglanan hasta 3 giinliik
pulse steroid tedavisi ardindan haftalik MTX tedavisi
baglandi. Hastanin semptom ve laboratuvar bulgulari
geriledi. Diisiik doz steroid tedavisi ile takibe alind1.

Vaka 4: On yedi yasinda, erkek hasta. Bir ay once
baslayan halsizlik, yanaklarda dokiintii, alt ve iist
ekstremitelerde giicsiizliik yakinmas: ile bagvurdu.
Ozgecmis ve soygecmisinde akraba evliligi disinda
bir ozellik yoktu. Fizik muayenesinde yanaklarda
dokiintii, proksimal kaslarda gii¢siizlik mevcuttu.
Laboratuvar incelemesinde Hb: 13 gr/dL, Htc: % 38,
CK: 5380 U/L, LDH: 1202 U/L, Aldolaz: 18.2 U/L,
AST: 216 U/L, ALT: 50 U/L bulundu. Kollajen doku
hastalig1 belirtegleri negatifti. EMG’de yaygin miyo-
jen tutulum tespit edildi. Solunum fonksiyon testi ve
ekokardiyografik inceleme normal bulundu. Viral
serolojide Leptospirosin icterohemorajika ve
Leptospirosin automnalis tiip agliitinasyonu pozitif
bulundu. Klinik, laboratuvar ve EMG bulgulari ile

Resim 2. Hastamizin kolundaki nonspesifik dokiintii ve 6dem.

JDM tanisi alan hastaya pulse steroid 30 mg/kg/giin
(3 gtin) ve methotreksat 10 mg/m%hf dozunda bas-
landi. Leptospirozis infeksiyonu nedeniyle doksisik-
lin 400 mg/giin (7 giin) verildi. Pulse steroid tedavi-
sini takiben oral steroid ile takibe alindi.

TARTISMA

Cocukluk ¢aginin en sik inflamatuvar kas hastaligi-
dir. Polimiyozit primer olarak kasi tutarken, JDM
primer olarak cilt ve kas sistemini tutar. Daha az sik-
likla 6zafagus, akcigerler ve daha ender olarak kalp
bu hastaliklardan etkilenebilir (Tablo 1). Hastalar
proksimal kaslarinda gii¢stizliik ve kas agris1 ile heki-
me bagvurur. Kaslarda mononiikleer hiicre infiltras-
yonu, kas fibrillerinde yikim ve rejenerasyon vardir
©, Bohan ve Peter 1975 yilinda myozitin 5 subgrubu-
nu dermatomiyozit, polimiyozit, maliniteye eslik
eden miyozit, ¢ocukluk ¢caginin dermatomiyozit/poli-
miyoziti ve diger kollajen vaskiiler hastaliklar ile
birliktelik gosteren miyozit olarak tanimladi ®9.
Nedeni tam olarak bilinmesede ¢evresel faktorler ve
genetigin rol aldig: diisiiniilmektedir. Her ikisinin de
rol aldig1 mekanizma ile olusan otoimmun bir hasta-

Tablo 1. Juvenil dermatomiyozit veya polimiyozitin tanisinda
kullanilan tam kriterleri.

JDM JPM

1. Karakteristik dokiinti

2. Sistemik proksimal kaslarda gii¢siizliik
3. Kas enzimlerinde yiikselme

4. Kas biyopsisi

5. EMG de inflamatuvar degisiklik

6. Miyozit spesifik antikor varlig1

+ o+ o+ +
+ o+ o+ o+

141



Tablo 2. Kesin ve olas1t JDM - JPM tanimlamalari.
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Olas1 JDM Kesin JDM

Olas1 JPM Kesin JPM

Bohan ve Peter
arasi olanlardan 2 tanesi

Tipik dokiintiiye ilave olarak 2-5. Tipik dokiintiiye ilave olarak 2-5 2-5. arasi olanlardan 2 2-5. arasi olanlardan 3
arast olanlardan 3 tanesi tanesi tanesi

Rider ve Targoff Tipik dokiintiiye ilave olarak 2-6. Tipik dokiintiiye ilave olarak 2-6. 2-6. arasi olanlardan 2 2-6. arasi olanlardan 3

arasi olanlardan 2 tanesi arasi olanlardan 3 tanesi tanesi tanesi
PRES Tipik dokiintiiye ilave olarak 2-7. Tipik dokiintiiye ilave olarak 2-7. 2-7. arasi olanlardan 2 2-7. arast olanlardan 3
arasi olanlardan 2 tanesi arasi olanlardan 3 tanesi tanesi tanesi

Iiktir. JDM’li hastalarin kan orneklerinden yapilan
caligsmalarda Coxsackie virusu veya antikorlar: izole
edilmistir. Bunun yani sira diger viruslar (parvovirus,
echovirus, human t-hiicre lenfotropik virus tip 1,
HIV), toxoplasma ve borrelia subgruplart hastaligin
olasi tetik ¢ekicileri olarak gdsterilmistir 1%, Bizde
de bir hastamizda olas1 etken oldugunu diistindiigii-
miiz leptosipira infeksiyonu mevcuttu.

Bu tabloda verilen bulgular ile JDM veya JPM tani-
lar1 konulmaktadir. Bu kriterlerden hangilerinin var-
181 ile tan1 konulacagi hakkinda cesitli goriigler var-
dir. Hepsinde ortak olan goriis JDM tanisi i¢in kesin-
likle cilt dokiintiisii olmasidir. JPM tanist ise cilt
dokiintiisii olmadan diger belirti ve bulgularin olmasi
ile konur (Tablo 2).

Hastalar akut donemde % 50’sinde halsizlik ve
dokiintii gelisir. Hastalarimizdan 3”@ dokiintii, dordi
halsizlik ile bagvurdu. Baglangicta hafif olarak bagla-
yan semptomlar, kademeli olarak ilerleyip eklem
kontraktiiriine kadar ilerlemektedir. Semptomlarin
baslangicindan tani konulana kadar 3 aylik bir donem
gegebilir. Yalnizca kas gii¢siizliigii ile bagvuran has-
talarda bu siire 12 ay ve/veya daha uzun olabilir.
Bizim hastalarimizin da bagvuru siiresi ortalama 1
aydi.

Hastalarda proksimal kas gii¢siizliigli major ozellik-
tir. Kollart yukart kaldiramama, saclarini tarayama-
ma, merdiven ¢ikamama gibi. Boyun fleksor kaslari-
nin giigsiizliigii sensitif bir kas gii¢siizliigii gdsterge-
sidir. Kas agris1 stk goriilmez. Cok ender olarak
yumusak damagin tutulumuna bagh olarak; yutma
glicliigii, nazone konugma, regiirjitasyon goriilebilir.
Izlemi sirasinda daha once steroid almis olan hasta-
mizda nazone konugma gelismesi lizerine yapilan
kulak burun bogaz konsiiltasyonu sonucunda yumu-
sak damak felci varligi tespit edildi. Romatolojik acil
sayilan bu durum yiiksek doz pulse steroid, methot-
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reksat ve IVIG ile tedavi edildi. Diger sistem tutu-
lumlarina bagli olarak farkli semptomlar goriiliir.
Bazen, artrit, artralji ya da romatoid artrite benzer
bicimde dirsek, diz ve parmak eklemlerinde yerles-
mis effiizyonlu artritler goriiliir. Tiim hastalarimizda
kas ve iskelet sisteminin tutuldugu goriildii.

Hafif anemi, normal veya orta derecede yiiksek erit-
rosit sedimantasyon hizi (30-50 mm/saat), akut faz
reaktiflerinin (CRP, a2 globiilin gibi) artimi ve kas
enzimlerinde artig goriiliir. Hastaligin aktif donemin-
de kreatin fosfokinaz, aldolaz, aspartik aminotransfe-
raz, laktik dehidrogenaz, alanin aminotransferaz ve
glutamikoksaloasetik transaminaz yiikselir. Hastala-
rimizin tiimiinde var olan hafif anemi ve yiiksek kas
enzim diizeyleri, klinik bulgular ile birlikte taniy1
destekledi.

Yemek borusundaki kaslar etkilenmigse, kilo verip
zayiflamaya neden olacak yutma (disfaji) sorunlari,
disfaji ayn1 zamanda; aspirasyon pndmonisine yol
acar. Gogiis kaslar1 da tutulmussa, nefes almada bazi
problemler goriilebilir. Kas, deri ve bag dokularinin
altinda olusan kalsiyum birikmesi hastaligin seyri
sirasinda geg ortaya cikabilir.

Cocukluk cagi dermatomiyozitinin en onemli 6zelli-
81, vaskiilitin 6n planda olmasi, kontraktiirler ve kas
ici kalsifikasyonlar ile seyretmesidir. Gastrointestinal
sistem tutulumu ve yasami tehdit eden kanamalar
goriilebilir. Ge¢ donemdeki dermatomiyozit % 30
oraninda malignite ile birliktedir. Tanida EEG ile
etkilenmis miyopatik iinitelerde kisa siireli azalmis
amplitiid, denervasyon potansiyeli (keskin dalgalar)
yiiksek frekansli yineleyen desarjlar goriiliir. Cocuk
hastalarda kullanim zorlugu ve agrili bir islem olma-
sina ragmen, Manyetik Rezonans goriintiileme (MRI)
ve ultrasonografiye (USG) gore tan1 koymada daha
yararlidir ¥, Kas biyopsisi daha az kullanilmasina
ragmen, tanisi kesin olmayan, atipik klinik tablosu
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olan veya tedaviye yanit1 yeterli olmayan hastalarda
g6z ontinde bulundurulmalidir. Tipik olarak perifasi-
kiiler atrofi, dejeneratif fibriller, fokal alanlarda peri-
misyum ve perifasikiiler infiltratif degisikler gozlenir
U9 MRI biyopsi alanmin se¢iminde yardimei olup,
kas enzimlerinin yilikselmedigi donemde aktif miyo-
patiyi gostermekte ve tedavi yanitinin degerlendiril-
mesinde kullanihir M. Ultrasonografi hastaligin iler-
leyisinin takibinde kullanilir. Diisiik maliyet avantaji-

na ragmen yapan kisiye bagli olmas1 dezavantajidir
(15,16)

Intravenoz immunglobulin JDM, JPM tedavisinde
adjuvan tedavi olarak verilebilir. Hastada kullanilan
steroid tedavi dozunda % 50 doz azaltilmasini saglar
U7 Tam bir protokol olmamada 2 g/kg/doz 2 haftada
bir bes uygulamadan sonra aylik olarak verilir.

Kortikosteroidler pek cok kisiye gore tedavinin mer-
kezinde yer almaktadir 829, Tedavi ile ilgili yayinla-
rin baglamasi tizerinden 20 yila yakin zaman ge¢mis
olmasimna ragmen, hald gilinlimiizde kullanilmakta
olan bir protokol yoktur. Bir tedavi yaklasiminda,
tanist 12 ay1 gecmis ikinci bir ila¢ gereksinimi olma-
s1 veya verilen steroid tedavisine tam yanit alinama-
mas1 durumunda yiiksek doz 2 mg/kg /glinden steroid
verilmesini onermektedir. Diger bir goriiste GIS
hasarlanmas: olan hastalarda steroid emiliminin
bozulacag: diisiiniilerek tedavinin IV olarak verilme-
sini 6nermektedir (IVMP). Siddetli disfaji ve siddetli
cilt vaskiiliti olanlarda MTX kullanilabilir. Alt1 hafta
yiiksek doz steroide yanit alinamayan hastalarda
MTX kullanilmaya baslanabilir. Diger bir goriiste
GIS hasarlanmasi olan hastalarda steroid emiliminin
bozulacag: diisiiniilerek tedavinin IV olarak verilme-
sini onermektedir. Siklofosfamid mortalitesi ve mor-
biditesi yiiksek olan GIS ve solunum sistemi tutulu-
mu olan hastalarda diger romatolojik ilaglarla kombi-
ne edilerek kullanilabilir. Etanercept ve infliximab
icin yapilan kiiciik serilerde ki caligmalarda tedavi
icin yararli olmakla birlikte tedavideki yeri net olarak
belli degildir.

Sonug olarak JDM ve JPM ender olarak goriilseler
bile agir komplikasyonlar1 ve gelisebilecek romatolo-
jik aciliyet nedeniyle tedavisi ve siki takip edilmesi
gerekmektedir. Bizde bu yazimizda ender goriilen

hastaliklar olmasina ragmen, kas giicsiizliigii yakin-
mas1 bagvuran hastalarda aciliyetleriyle birlikte bu
hastaliklar1 hatirlatmak istedik.
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