DERMATOMYOZITIS OSSIFIKANS VE TEDAVI
PROBLEMLERI

S. Kemai EROL *
OZET

Kollagenozlar icinde dermatomyozitis ossifikans oldukca ender bir
saynliktir. Dermatomyozitis ossifikans'in tedavi problemleri bugiine dek
uygun bir sekilde céziimlenememistir. Dermatomyozitis'te prognoz ge-
nellikle iyi degildir. Fonksiyonlani cok bozulmus olan sayrilarda uzun
sureli ortopedik tedavi yontemleri ile, gorilebilecek bir iyilesmeye
ulasmak kolay degildir. Erken veya gec kontraktirler sayriyi ileri de-
recede bir sakathga gétirirler. Bu yizden, saynlann bir dlcide re-
habilite olabilmeleri icin, ortopedik tedavi ydntemlerinin erkenden uy-
gulanmaya konulmasi, bize burada 6zellikle 6nemli olarak gérinmek-
tedir.

GiRIiS:

WAGNER ve UNVERRICHT'’in dermatomyozitis ossifikansi 1887
yihndaki tanimlamalarindan bu yana (Cit. 1) tibbin bitin disiplinlerin-
deki iyilestirme guclikleri bugiine dek siregelmigtir. HEPP 1887 de
dermatomyozitis’i bir psddotrisinoz olarak tanimlamigtir (Cit. 16).
Dermatomyozitis’te 6n planda deri ve kas degisiklikleri vardir; bu
saynlik klinikteki gidisi ile ve ozellikle deri degisiklikleri ile lupus er-
tematodes’e benzemektedir.

Kollagenoziardan sayilan dermatomyozitis ossifikans (2,5.8,12,14,
18) siklikla cocukluk yaslarinda kendini goésterdiginden (8) ve basg-
langicinda 6n planda deri belirtileri verdiginden, bu sayrilikla en ¢ok
dermatologlar ve pediatristler ilgilenmislerdir; sayrihda kiz cocuklar
daha siklikla yakalanma gosterirler.

Dermatomyozitis ekstremite fonksiyonlarini ileri derecede sinir-
jayarak devinim sistemini derece derece bozar ve sonunda da tam
bir yetersizlige sirikler. Ozellikle sayrihda tutulan boélgeler omuz
senturl, bel kaslan ile sirt ve karin kaslar yaninda ast ve alt ekstre-
mitelerdir; ayrnica dil ve géz kaslan da saynhdga yakalanabilir (18).
Sayrnligin ilk kendini gosterdigi devrede ortopedi disiplininin ortak
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iyilestirme cabalarina katilamamasi, prognozu negatif olarak etkile-
mektedir.

Dermatomyozitis ossifikans klinikte akut, subakut veya kronik
bir gidis sekli géstermektedir (2). GUNTHER
ne dayanarak, bu sayrihga yakalanmis yalnmiz 97 olgu saptandigini
ileri sirmastir (Cit. 1). Béyle ender olan bir sayrih@in biribirlerinden
kesinlikle ayrilabilecek gidis formlarini saptamak olduk¢ca gugtir.
Sayrilidin akut olarak baslayan seklinde, 6n planda, kas semptomlari
olarak bir myastenia doloroza vardir (13).

KLINIK OZELLIKLER :

STEIGLEDER’e gére (16) dermatomyozitis'te 2 esas klinik formu
vardir : 1- Genglerde ve 2 - yaslilarda gortlen gidis sekli. Bu 2 nci
sekilde sayrilik i¢c organ timorleri ile birlikte bir gidis gdsterebilir.
Ad! gecen otérin verd:.gi bilgilere gore tumoériun gévdeden uzaklas-
tinimasindan sonra deri degisiklikleri de gerileyebilmektedir (para-
neoplastik sendrom).

KRAUSE'ye gére saynlik cocuklarda % 50 ve eriskinlerde % 66
letal bir gidis gostermektedir (8).

Saynhgin baslamasi ile tani konulmasi arasindaki stire ortala-
ma 2/3 olguda 6 ayi gecmemektedir.

Dermatomyozitis klinik semptom olarak kas ve tendon agnlari,
deri lezyonlari, RAYNAUD fenomeni, romatizmal gértinumler vere-
bilir. Sayrihd@in inisyal devresinde ates ortaya cikabilir; dokunmak
ve basmakla ¢ok duyarlihk gésteren ve agrili olan kaslarda genellikle
yaygin 6dem saptanabilir. Sayrilarin yizlerinde sinirlan iyice belir-
lenemeyen ve lupus eritematodes’dekine benzeyen morumsu renkli
ve genis yuzeyli eritemler vardir. Ayrica damar genislemelerj ile
kombine olan bir deri atrofisi (poikilodermi) ve sklerodermide gori-
lenlere benzeyen degisiklikler de gelisebilirler (16).

Derj ve subkutan dokunun kire¢ birikintileri ve ayrica kaslarla
aponevrozlarin kalsifikasyonu (15) dermotomyoziiis icin  karakte-
ristik gérinimlerdir. .

Kronik clan gidis seklinde deri atrofisi, telenjiektaziler veya
yaygin morumsu pigmentasyonlar gorilebilir; olduk¢a sert olan ve
sklerodermidekine benzeyen 6demler kaslarda gelisebilirler, ama
esas karakteristik olan progresif bir myopatinin bulunusudur. Bu
sayrilk sonucu 6élmeyen yani yasamlari stiren olgular ileri derece-
lerde sakat kalrlar veya surekli olarak yatalak bir duruma gelmis-
lerdir. Kontraktiirler kisa sirede ortaya cikarak biyik eklemlerj ar-
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tik oynamaz bir duruma getirirler, bdyle durumlarda ortopedik tedavi
ile fizyoterapi uygulamalarinin erken bir endikasyonun anlam ve ge-
reksinimi kendiliginden deger kazanir. Agir eklem kontraktirleri il2
kalsinozis kutis, kalsinozisi subkutis, kalsinozis intersisyalis ve kal-
sinozis muskularis’e bircok arastirici yaptiklari yayinlarda degin-
mislerdir (2,3,4,5,8,9,10,13). Kalsinozis’in kendini gdsterdigi hastalik
devresini FANCONI ve ROSSI bir rekonvalesans devresi olurak gor-
mektedirler (5).

Kontraktirler fleksor kaslarin sireklj bir sekilde kontraksiyonlari
sonucu gelisirler. Yuz kaslarinin yani mimik yaratan kaslarin kon-
traksiyonlari sonucu yiz kendine 6zgi bir gérinim kazanir; bu ag-
lamakh gértinim mimik yetersizlik nedeniyledir (13,16), bunun say-
rihdin yanisi yéninden énemi vardir.

ileri devrelerde inakiivasyon nedeniyle kemikler frajil bir duruma
gelirler ve kiriklar ortaya cikabilir; bdyle durumlarda teme! olarak
ortopedik tedavi kacinilmaz bir duruma gelir.

LOGAN et al.'a gore eklemlerde sivi miktari artma gosterse bile,
eklem sivisinin yapisi ve kalitesi deg.smemektedir (9).

Remisyon devresinde kirec odaklari erime ile c¢cézulince biyo-
kimyasal yénden CaPO: ve CaCO; miktarlarinda ve bazan da koles-
terin degerlerinde artma goértlebilir (8). Kalsifie odaklar c¢oziiiincz
rezorbe olmaktadirlar; bazan bu durum Ca‘'un serumda yiikselme ne-
denj olabilmektedir. Boylece bir nefrokalsinazisi sonucu bir renal
yetersizlik kendini gdsterebilir.

Remisyon devresinde osteoporoz ve kas yetersizlikleri gerileye-
bilirler; bu devrede eklem kontraktirleri ya gerilerler veya hic bir
degisiklik géstermeden kalabilirler.

FiZVOPATOLOJIK VE HiISTOLOJIK OZELLIKLER
ORGAN KOMPLIKASYONLAR! :

Dermayomyozitis ossifikansin etyolojisi bilinmemektedir. Bu say-
riikta histolojik olarak kas lifleri nekrozu ve kas dokusunda yaygin
intersisyel bir yangi vardir (14). Bag dokusu kas icerisinde progresif
olarak artma gésterir ve genellikle cocukluk yaslarinda kaslarin icer-
sinde kire¢ birikmelerine rastlanir (14). Sarkoplazma dereceli olarak
kayba ugrar ve sarkolem kiliflar kisalirlar (1). Perivaskiiler bir in-
filtrasyonla birlikte bir intersisyel 6dem gelismesi ayni zamanda kas
liflerinde de kendini gésterir (13). Ayrica kollagen dokuda da fibrinoid
bir dejeneresans gelismektedir.

Yapilan doku kiltiri denemelerinde, kas dokusuna karsi du-
yarh bir duruma gelmis olan lemfositler kas lifleri kiiltiirlerinde hiicre
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nekrozuna yol agmaktadirlar (Cit. 14). Kollagen doku sayriliklan cer-
cevesinde incelenmeleri gereken myozitler nonspesifik hicresel an-
tikorlarin kas dokusunda zararlar yaratmalar ile geligirler (14). Buna
karsiik saf myozitler kas proteinierine karsi spesifik bir antijen -
antiker reaksiyonu sonucu gelisme géstermektedirler. Sayrihdin ge-
¢ kme gosteren devrelerinde lifli bir bag dokusu, intersisyel dokunun
azmasi ve proliferasyonu sonucu gelismektedir (7). Bdylece de bag
dokusu nedbelerinin gelismesi gec kontraktiirlerin nedeni olabilmek-
tedir. Yag depolar da sayrilikla etkilenince, fibréz doku degisiklikleri
bu bozulan yagd depolarinin yerlerini alirlar. Bu devrede artik ilacia
tedavinin bir anlami kalmamistir, Ayrica dermatojen karakterli kon-
traktirler, eklem yakinlarindaki kire¢c odaklarinin deriyi perfore edin
defektler yaratmalan sonucu da gelisebilirler. Boylece de yanik ned-
beler'nin yarattiklan kontraktirlere benzeyen sikatrisyel kontraktur-
lere rastlanabilir. '

llerlemis olan ostecporoz, yani kemiksel atrofi, biyik odlciide
var olan inaktivasycna ve bir 6lciide de yapilan kortikosteroid teda-
visine baglidir. Bu ilerlemis olan osteoporoz kemik k|r|klar| yonin-
den ileri derecede tehlike yaratir (6).

LOGAN'a gére % 50 oraninda (6) kendini gOsteren ve subkutan
yag dokusunun kaybt ile birlikte goérulen kas atrofisi dekubital ul-
serasyonlara temel hazirlar.

Cok kere bir aspirasyon pnémonisi letal sonucu gelismesinde
basta gelen neden olmaktadir, ¢ciinki yutak ve larinks kaslarinin
sayrihdga tutulmalarn sonucu bir aspirasyon tehlikesine yol acilmis
olur. Ayrica 6zofagus, idrar torbasi, ince ve kalin barsaklarin da diz
kaslari ile sayrihiga yakalanmalar sonucu, perforasyonlarla agir ka-
nama tehlikesi basgdsterebilir (7).

Dermatomyozitise kronik olarak yakalanan gocuklarda gévdenin
uzunluguna bulyimesi geri kalmaktadir. Bu saynlikta tedavi igin kor-
tikosteroidlerin de cocuk yaslarinda verilmesi, buyumeyi negatif yon-
den daha cok etkilemektedir (antianabolizan etkime).

LABORATUAR BULGULARS :

Dermatomyozitiste laboratuar arastirmalan ile spesifik olabile-
cek patolojik dederlere rastianamamaktadir. Dejeneratif myopatilerds
oldugu gibi serum kreatini ve enzimlerinde artma goériilebilir. Sedi-
mentasyon normal olabilecedi gibi orta derecede bir hizlanma gds-
terebilir, transaminazlarla aldolaz degerlerinde artma bulunabilir (8).
Elektroforezde alfa-2 fraksiyonu ile gama-globulin fraksiyonunda
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artma olabilecegi gibi, elektroforez degerleri tim olarak normal bu-
lunabilir. '
Histolojik olarak yapilan kas biyopsisinde bazan nonspesifik de-
dismeler, myopatilerdekine benzeyen bulgular ve bazan da derma-
tomyozitis icin Ozellikler gosterebilen gériinimler saptanabilir.
Elektromyogram da bazan normal ve bazan da onarmal sonuc-
lar verebilir, spesifik bir bulgu cok kere gdstermez.

AYIRICI TANI:

Ayirict tanida 6n planda bir trisinozis dustnidlmelidir. Bir
trisinozis'in akut gidisindeki kas agnlan, ates ve urtiker seklindeki
egzantemler dermatomyozitisle karistinimamalidir (16). Her iki say-
rihkta da eozinofili bulunabilir ve kas dokusu sayrihida yakalanmistir,
serumda fosfokinaz ve myokinaz artigi saptanabilir, laktat-dehidroki-
naz artabilir ve idrarda kreatin artmasi goérulebilir. Trisinoziste kas
biopsisi ile kaslarda parazite rastlanir ve ayrica yapilacak bir intra-
kutan test taniya yardimci olabilir. Ayirict tanida paroksismal myoglo-
binuriler, praziter myozitler, tirotoksik myopatiler, endokriner myopa-
tiler, romatoid artrit ve sklerodermi g6z 6ninde tutulmalidir.

Ayrica kalsinozis kutis slrkimskripta, travma ve hematomiardan
sonra kendini gosteren kalsifikasyonlar, sistiserkus, paraplejilerde
gorilebilen myozitis ossifikans, myozitis ossifikans jeneralizata,
D-hipervitaminozu ve TEUTSCHLAENDER-sendromu (lipokalsinogra-
nulomatozis) da ayirici tanida dustiniilmesi gereken afeksiyonlardan-
dir. Dermatomyozitis’in trisinozis’ten sonra klinikte karistirilabilecegi
bir sayrihkk lupus eritematodes tir. Dermatomyozitis’in kli
nikte lupus eritematodes’ten ayirtedilebilmesi oldukca guctur. Lupus
eritematodes hiicrelerj dermatomyozitiste gortlmezler; 1948 de von
HARGRAVES’in bulmus oldugu LE-hiicreleri (parcali ¢ekirdekli 16ko-
sitlerin cekirdekleri fagositozla eritildiginden cekirdek materyali ho-
mojenize olmustur) lupus eritematodes icin karakteristiktir.

TEDAVI:

Genellikle tedavide g6z 6niinde tutulabilecek noktalar sunlar ol-
malidir :
— Antibiotik profilaksisi,
— Kortikosteroidilerle tedavi,
— Ca un serumda artma gosterdigi olgularda diet ve ilaclarla
kalsium dilrezinin arttirimasi (etilen diamin - sirke asidi - pre-
paratlan veya dilretik olarak Diamox verilmesi) (8),

38



— Ortopedik tedavi ve bu arada;

— Kontraktirlerin geligmesini durdurabilmek icin alinacak &n-
lemler (6zel cimnastiklerle kaslarin kuvvetlendirilmesi veya
kuvvet azalmalarinin énlenmesi, eklem mobilizasyonlari, de-
gisik fizyoterapi formlar.

Ortopedik tedavi, yukarida degindigimiz gibi, geligsmis olan ve-
ya gelisebilecek kontraktirlerin ortadan kaldinimasina  yoneliktir.
Ortopedik tedavinin ugrastii 2 kontraktir sekli bulunmaktadir :

1 — Erken gelisen kontraktirler,

2 — Gec olarak ortaya cikan kontraktirler (4,15).

Erken kontraktirlerin ortadan kaldirilabilmesj icin ilac tedavisi
iie fizyoterapi uygulanabilir; bu arada cimnastikler, masajlar, pasif
germeler ve acmalar, ateller ve traksiyonlar denenebilir.

Gec kontraktlrlerin tedavisinde ise gercek anlamda bir ortope-
dik tedavj uygulanmaktadir. ileri derecedeki kontraktiirleri ile orto-
pedik tedaviye alinmis olan sayrilarda degisik tipte ateller, agici ve
gerici apereyler, tenotomiler (6zellikle asil kirisi tenotomisi) énerile-
bilir. Bu arada sayrilarin ylrime apereyj ile donatilmas! akla gele-
bilir.

lleri derecede gelisen kontraktiirlerde sayrinin agrlarini ve sib-
jektif durumunu g6z déniinde tutarak, sonu¢c getirmeyecek olan asiri
girisimlerden kacinmak gerekmektedir. Ortopedik tedavide gercekgi
ve olcili olmak gerekmektedir. Asiri iyimserlikle uygulanma alanina
getirilen 6lclsiiz eylemler iatrogen fraktiirlere yol acarak sayrilarin
acillarimi daha da arttirabilir.

Eger kirec birikintileri erimeye ugrar ve fluktuasyon verirlerse,
bu erime materyali ponksiyonla gévdeden uzaklastirnimahdir (11).

Bazan da erime materyali mikroorganizmalarin oturmasi ile en-
fekte olabilir ve abseler gelisebilir. Béyle durumlarda abselerin cer-
rahi temizlenmesine ve drenajina gidilir ve antibiotik tedavi uygu-
lanir.

ORNEK OLARAK SUNDUGUMUZ OLGUDA SAPTANABILEN OZELLIKLER:

I.H., kiz cocudu, dogumu: 12.5.1961. Sayrii§in baslamasi kendini
4 Uncl yasta, intermittent olarak ortaya cikan, ates ndbetleri ile
belli etmis, cocuk 6 nci yasinda iken, ekstremitelerindeki kuvvet
azhdi nedeniyle sik sik digmege baslamis ve artik yalniz basina mer-
diven cikamiyormus (Resim:1). 1967 yilinin kasim ayinda yiizinin
alin boélgesinde mor-mavi-kirmizi deri renklenmeleri kendini bellj et-
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mig, Kdln il:ndeki Universite Cocuk Kliniginde imurell # tedavisi
7 ay sure ile uygulanmisg, biraz iyilestirici etkisi saptanan ilacin, son-
radan allerjik reaksiyonara neden oldugundan, verilmesi kesilmistir.
Cocuk daha sonra kortikosteroidlerle tedavi edilmede baslanmistir.
Ayrica yuz derisindeki lupus’‘a benzeyen morumsu degisiklikler icin
de yerel olarak kortikosteroid pomatlar kullanilmistir. Parenteral ve-
ya oral olarak uygulanan bu kortikosteroid tedavi 1974 yili sonuna
kadar araliksiz bir sekilde siregelmigtir.

Resim: 1 — L.H. 6 yasinda iken. Say-
nilkk paslayalh 2 yil olmus, kas kuvvet
yetersizligi nedeniyle gocuk artik ken-
di bas:na merdiven gikamamak:a.

196/ yilinin kasim ayinda Koln - Universite Cocuk Kliniginde bu-
lunan sayrnida 3 ay stiren klinik gozlemle birlikte yapilan deri ve kas
biopsileri bir dermatomyozitis tanisinin kesinlestirmistir. 1968 yi-
linda ilk olarak klinigimizde ayaktan muayenesj yapilan bu sayrida;
yizde tipik mor-kirmizi eritem, ust ve alt ekstremitelerde kas yeter-
sizlikleri ile kalca, diz, dirsek ve elbilegi eklemlerinde fleksiyon ve
ekstansiyon kontrakturleri saptanmistir. O zaman yardimsiz olarak
yuriyebilen I.H. nin ayaktan tedavisi 6zel cimnastikler ve fizik tedavi
uygulamalar clarak planlanmig, disiplinlerarasi ortak bir calisma
ve koordinasycn saglanamadigindan ve bu arada cocugun ilgisi de

* QOrgan degistirme operasyonlari ve otoimmun-sayriliklarda uygulanan immun-
suppressiva preparati.
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yeterli oimadigindan bu uygulamalar tam anlamiyla yerine getirile-
memistir. -

1974 yihindan sonra artik yuriyemiyen I.H. tekerlekli iskemleye
oturtulmus ve strekli bakimi gereklj bir duruma gelmigtir. 1974 yi-
lindaki muayenesinde tipik olan deri degisiklikleri yalniz sayrinin
ylziinde gorilmemis, ayni zamanda morumsu-kirmizimsi renklenme-
lerle toraksin st boliiminde, kollarda, boyunda ve diz kapaklarinin
istinde de saptanmistir. Koilarda ve boyunda ayrica kahverengi pig-
mentasyonlar bulunmus, 6zellikle kollarda hiperkeratozise de rastlan-
mistir. Bu yil icersinde yaygin ve progresif olan kas atrofisi bitin
devinimi sistemini tutarak sayrinin fonksiyonlarini tim olarak geri-
letmistir. 1974 yili icinde ndrolojik olarak servikal 5 - servikal 8 arasi-
na uyan bir arefleksi ile lumbal2 - sakral 2 arasina uyan bir arefleksi
klinik olarak saptanmistir.

Sedimentasyonu ve kan tablosu normal olan sayrida kreatin de-
gerleri de bastanberi 1974 yih mayis ayina kadar normaldir. Trans-
aminaziar ve elektroforez fraksiyon degerleri normal sinirlar iceri-
sinde kalmiglardir. Ama I.H. de bu tarihte trakeada rontgenolojik
olarak belirli bir esneklik kaybi yani sertlik saptanmistir, ayrica kiz
cocugun iskeletini yaygin olarak tutan bir osteoporoz ga bulunmus-
tur. Bu tarihlerde i.H. nin siklikla anjin olusu, kusmasi ve gévde IsI-
sinin normalin Gstine cikmasi dikkati cekmektedir.

1975 yilinin subat ayinda i.H., sa§ dirsedinde gelisen bir abse-
nin operatif tedavisi icin klinigimize yatinidi. Bu tarihte I6kosit sa-
yisi 15600 olarak bulundu. Sedimentasyon: 62-105 mm. Absenin cer-
rahi olarak temizlenmesinden cikan irinli mbteryolin kaltarunde mik-
robiolcjik clarak stafilokokkus aureus hemolitikus tretildi. Celespor
adli antibiotikle tedavisi yapilan sayrida kisa slrede iyilesme oldu
ve |6kos't sayisi normale doénerek yara kapandi, operatif girisimden
2 hafta sonra sedimentasyon 34-61 mm. ye ge'riledi, cocuk 3 hafta
sonra evine goénderildi.

Subat 1976 da yeniden Koln - Universite Cocuk Klinigine yatiri-
lan i.H. da normat! bir kan tablosu yaninda 18-41 mm lik dederde bir
sedimentasyon hizlanmasi ile transaminaz degerlerinide artma sap-
tanmistir. Bu tarihte sik sik anjin olan kiz cocugu antibiotiklerle te-
davi edilmistir. Gévde agirhd 23,9 Kg.'a inen .H. da yeniden korti-
kosteroid uygulanmasina baslanmistir. 1976 yilinin subat ayi basin-
da norolojik bulgular 1974 yiindaoki g'bidir: C.-C, ve L.-S. seg-
mentleri arasina uyan biri arefleksi vardir.”

1976 yi mayis ayinda (Resim: 2, Resim: 3) yapti§imiz laboratuar
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Resim: 2 — L.H. 15 yasinda. Ginlik Resim: 3 — Eksitustan 7 ay 6nce.

fonksiyonlarindaki badmsizhdini yiti-  Subkutan ve muskular lokalizasyanlu

ren kiz gocugu devamlh olarak annesi  kalsifie odaklarin ¢ézilip digari atil-

tarafindan bakilmakta. malar ve ilserasyonlur dayanilmaz
acilar yaratmakta.

muayenelerinde transaminaz degerleri ile aldolazda ylkselme sap-
tanmakla birlikte, bébrek fonksiyon degerleri ve bu arada kreatin
normal olarak bulunmustur.

Kortikosteroid tedav:si kesilen i.H. da can sikici yaygin bir pru-
ritis kendini gésterdiginden antihistaminikler verilmistir.

Kiz cocugunda denenen Penicillamin preparati (Metalcaptase)
belirli bir yarar getirmediginden ve kagintilari arttirdigindan bir siire
sonra kesilmistir (tim verilme siresi 6 hafta).

1975 ve 1976 yillari boyunca ortopedik tedavi duzenz konularak,
agir fleksiyon kontraktirleri gosteren kalga, diz, dirsek eklemlerinde
acici egzersizler uygulandi, en ufak bir iyilesme goériulmedi; bu arada
yapilan tim fizik tedavi uygulamalarnindan yararh bir sonuca ulasi-
lamadi.

Kalsifie olan odaklarin subkutan ve muskuler dokulardan digari
atilmalari sonucu acilan udlserasyonlar kiz cocuguna dayanilmaz aci-
lar yarattigindan siireklj olarak analjezikler verildi ve llserasyon yer-
lerinde dermatol tozu ve cinko oksit pomatlar: ile sargi tedavisi uy-
guland.
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1976 yil sonunda ileri derecede kasektik bir duruma gelen 1.H. nin
yatakta yatmasi bile bir problem oldu, sakral bélgede kemigin acgik-
ta kaldid: ulserasyonlar gelisti. Cocugunun istemine uyan anne bi-
tin onerilerimizi yadsiyarak bize 1976 yilinda kizini hospitalize et-
me olanagini vermedi, |.H. yi ayaktan tedavi ettirdi.

1976 yili sonunda yangisal akciger komplikasyonu sonucu ek-
situs.

TARTISMA:

Ekstremite fonksiyonlarini yarattigi artrojen kontraktirlerle ileri
derecede sinirlayan dermatomyozitis ossifikans, kollagenozlardan
olup én planda deri ve kas lezyonlarinin nedeni olmaktadir. Kiz ¢o-
cuklarinin daha siklikla yakalandigi bu sayriik cocukluk yaslarini
sever ve KRAUSE'ye gore cocuklarda % 50 ve eriskinlerde % 66 (8)
letal bir gidis gosterir.

Deri ve subkutan dokularla aponevroziarin ve kaslarin kalsifi-
kasyonlars (2,3.4,5,8,9,10,13,15) dermatomyozitis icin karakteristik go-
rinumlerdir. Ayrica progresif karakterli bir kas atrofisj yaninda yiz
derisinde .lupus eritematodes’e benzeyen morumsu renk degisme-
leri kendini géstermektedir.

SCHUERMANN’a gore (13) sayrihgini akut baslayan seklinde kas
semptomlar olarak én planda bir myozitis doloroza vardir.

Bizim sundugumuz olguda dermatomyozitis 4 ciu yasta ates no-
betleri ile kendini belli etmis ve 6 ci yasta da lupus lezyonlarina ben-
zeyen deri renk de@ismeleri ortaya cikmistir. Ayrica cok erken ola-
rak progresif bir kas yetersizligi gelistiginden, 6 nci yasa varan kiz
cocugu, artik yardimsiz merdivenleri ¢tkamaz olmustur.

Literatiirde karakteristik olduguna deginilen yaygin kalsinozise,
gozlemini yaptigimiz olgunun hemen hemen tiim kaslarinda, diffliz bir
sekilde rastlanmistir (Resim: 4, Resim: 5, Resim: 6, Resim: 7). Yapilan
yayinlarda dermatomyozitis icin karakteristik olarak tamimlanan agir
fleksiyon kontraktirleri, bizim olgumuzda da ileri derecelerde gelise-
rek bu kiz cocugunun tiim fonksiyonlarini bozmus ve kendisini sii-
rekli olarak bakilacak bir duruma sokmustur (Resim:2 ve Resim: 3).
Bazi otdrlerin degindikleri yuziun aglamakh goérinimi veya mimik
yetersizligi (13,16) bizim olgumuzda cok belirli bir durumda gelisme
gostermemistir (Resim:2 ve Resim: 3).

LOGAN et ai.a gore dermayomyozitise tutulan eklemlerin sivi
miktarlan artsa bile yapisi ve kalitesi degismemektedir (9). Bizim
gozlemini yaptigimiz olguda, agir eklem kontraktirlerine ragmen,
bir hidrartroz yani eklem sivi miktarlarinda artmoyo herhangi bir- ek-
lemde rastlanmadi.
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HoERE W

Resim: 4 — Dermatomyozitis ossifikansta subkutan ve intermuskiuler
yaygin kalsifikasyon odaklan,

Resim : 5 — Kalca eklemlerinin hemen hemen oynamaz bir durumda 90° lik
bir fleksiyon durumunda kontrakte olmalarina ragmen eklem araliklar bo-
zulmamis olarak gériiliiyor. Patolojlk olay kapsiiler olmay

muskuler karakterli.




DizrLed

Resim: 6 — Dermatomyozitiste yaygin kalsifiye odaklar yaninda ogir
inaktivasyon osteoporozu da goriiimekte.

Resim: 7 — Kalsifikasyonlar subku-
tisi ve muskularisi tutmus. Diz ve ayak
bilegi eklemlerinin arsitektird bozul-
mamis.

45




Resim: 8 — Dermatomyozitis ossifikansta yumugak doku kalsifikasyonlart.

Sundugumuz olguda karaciger ve bébreklerin fonksiyonlar uzun
suire, hatta sayrihdin son devresine kadar, normal olarak kalmiglar-
dir. Onceden degindigimiz gibi bagka otérlerce bu sayrilikta transami-
naz ve aldolaz degerleri ile kreatin artmasina deginilmistir (8). Goz-
lemini sundugumuz kiz cocugunda transaminaziar qncbk genel du-
rumun c¢cok bozulmus oldugu son devrede bir ylikselme gostermis-
lerdir. Dermatomyozitiste antibiotiklerin verilmesi profilaktik olarak
bir deder kazandigi gibi, gévdenin hiicresel savunma yeteneklerinin
en alt diuzeye indigi olgularda gelisen abse ve dniin gibi mikroorga-
nizmalarin yarattiklar yangi durumlarinda, 6n planda’ énem kazan-
maktadir. Nitekim lokositoz ve sedimentasyon hizlanmasi ile para-
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lel giden bir dirsek boélgesi absesinde, cerrahi temizlemenin yanin-
da verilen etkin antibiotigin énemli bir iyilestirici rolii olmustur. Der-
matomyoztis ossifikansta yapilan kortikosteroid tedavisine hemen
hemen rastlamis oldugumuz bitiin yayinlarda deginilmistir. Bizim
gozlemini yaptigimiz olguda oldugu gibi, kortikosteroidler bir siire
ortaya cikan semptomiarin gerilemesi yoniinden yararli gibi goériin-
seler de, letal sonucu hi¢ bir zaman degistiremezler, ayrica agir bazi
komplikasyonlarin gelismesine temel hazirlarlar. Dermatomyozitise
siklikla ¢ocukluk yaslarinda rastlandidindan, bu biyime yaslarinda
verilen kortikosteroidlerin bilinen komplikasyonlari géz énunde tu-
tulmahdirlar. Sayriligin kronik gidis goésterdigi cocuklarda gdévdenin
blyimesi geri kaldigindan, ciicelikler gelisebilmektedir. Bizim kani-
miza goére verilen kortikosteroidlerin de burada negatif yénden bu-
yime Uzerinde bir dlclide etkimesi olmaktadir (antianabolizan etki).
POINSO et al. verdkleri kortikosteroidlerle hic bir iyilestirici etki
saptayamamislar ve yayinladiklar olgunun tedaviye direnc gosterdi-
gini bildirmiglerdir (12). Bizim olgumuzda da yasaminin 10 cu ya-
sinda kortikosteroid tedavi baglamig, Koln'deki Universite Cocuk
Kliniginin bu konudaki uygulamalan, kendi kontrolleri altinda 1974
yihna kadar suregeldigi halde basari getirmemis ve bilinen sonuct
(eksitus) énleyememistir.

Sayriligin tanisinin konuldugu baslangic devresinde sundugumuz
olguda uygulanan imurell tedavisi (immunsupresive preparati) 7 ay-
ik bir sire sonunda bir basar getirmemistir. Ayrica bizim klinigi-
mizde uyguladigimiz penicillamin tedavisi (Metalcaptase) sayrilidin
ileri devresinde hi¢c bir yarar saglamamis, sayrinin can sikici bir
pruritis durumunu daha da agirlastirdigindan 5 haftalik siire sonun-
da verilmesi durdurulmustur.

Dermatomyozitis ossifikansta uygulanan ortopedik ve fizik te-
davilerle rehabilitasyon programi sayrihgin taninmasindan sonra
araliksiz olarak etki alanina getirilmelidir. Bu konudaki gecikmeler
ve yalnizca ilac tedavileri ile oyalanmalar, eklemlerde gelisen agir
fleksiyon kontrakturlerini ciddi bir problem olarak karsimiza c¢ikara-
caktir. Sayrihigin baslangicinda ortopedi disiplininin ortak iyilestir-
me cabalarina katilamamasi, prognozu dogal olarak negatif yénden
etkilemektedir. Bizim gozleminj verdigimiz kiz cocugu, dermatomyo-
zitis'in ilk deri belirtilerinin yizde saptanmasindan 6 yil sonra, artik
ylirilyemiyecek derecede sakat bir duruma gelmistir. ileri derecelerde
gelismis olan kontraktiirlerde sayrinin agrilarint ve subjektif duru-
munu g6z ontnde tutarak, sonuc vermiyecek olan asiri girisimlerden
kacinmak gerekmektedir. Asirt bir iyimserlikle uygulama alanina ko-
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nulan Olglsiz girigimler, iatrogen fraktiriere yol acabilir ve bu du-
rum sayrinin var olan acilarinin daha da artmasina neden olab.lir.

SONUC : abeall]

1 — Kollagenoziardan olan dermatomyozitis ossifikans ender bir
sayrihiktir, genéllikle cocukluk yaslarinda ve daha c¢ok kizlarda ken-
dini gosterir.

2 — Literatirde akut gidis formu olarak bir myastenia doloro-
zaya deginilmistir. Bizim olgumuzda atesle baslayan sayriik  yuz
derisinde bir siire sonra lupus'takine benzer degisiklikler goéster-
mistir. :

3 — Progressif bir kas atrofisi ile olgularda agir eklem kontrak-
turleri gelisir, sayrilar cok kere kisa siirede glinlik yasam fonksi-
yonlarindaki bagimsizliklarini kaybeder ve yabanci bir bakima ge-
reksinli_bir duruma gelirler.

4 — Dermatomyozitiste elektromyografij ve laboratuar karakte-
ristik ve patognomonik bulgular vermemektedir. :

5 — Dermatomyozitis ossifikans en ¢ok lupus eritematodes ve
trisinozla karistirilabilmektedir. Kas biopsisi ile lupus eritemato-
des (LE) hiicrelerinin saptanmasi taniya yorduhcn olur.

6 — Dermatmyozitis ossifikansta imurell, kortikosteroid tedavi-
si ve Penicillamin uygulanmasinin biyik bir yaran goériulmemistir.

7 — Verilen kortikosteroidler zaten bozulmus olan iskelet bu-
yumesini negatif olarak etkilemektedir.

8 — Verilecek antib.otikler dermatomyozitis ossifikansta profi-
laktik bir anlam yaninda tedavi yoniinden de (abse vb.) énem kaza-
nirlar.

9 — Dermatomyozitis ossifikansta ortopedik ve fizik tedavilerle
birlikte uygulanacak olan bir rehabilitasyon programi, sayriligin ta-
ninmasindan sonra hemen etki alanina konulmaldir.

10 — Butiin cabalara ragmen dermatomyozitis ossifikansta prog-
noz genellikle iyi degildir; leta! sonu¢ cok kere dnlenememektedir.

ZUSAMMENFA SSUNG
Dermatomyositis Ossificans und Die Behandiungsprobleme

Unter den Kollagenosen ist die Dermatomyositis ossificans eine ziemlich seltene
Erkrankung. Die Behandlungsprobleme der Dermatomyositis ossificans konnten
bisher noch nicht glinstig gelést werden. Die Prognose dei der Dermatomyositis
ist im Allgemeinen nicht gut. Bei den erheblich funktionsgestorten Patienten ist
durch die langfristie orthopaedische Therapimassnahmen eine sichtbare Bes-
serung nicht leich zu erzielen. Die Friih- oder Spaetkontrakturen flihren meistens
zu einer schweren Verkruppelung des Patienten. Deswegen erscheint es uns hier
besonders ‘wichtig, dass di orthopaedische therapiemassnahmen friihzeltig vor-
genommen ‘werden, damit die Patienten teilweise rehabilitiert werden konnen.
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SUMMARY

Dermatomyositis ossificans and treatment problems
Dermatomyositis ossificans is a highly infrequent disease among caliogenosis.
The therapeutical problems involved in the dermatomyasitis ossificans have

not been sofar adequately solved. Generally, dermatomyositis has a poor nrog-

nosis. It is not easy to attain a concrete recavery with prolanged orthopaedical

methods of treatment in patients with g resultant of extreme dysfunctioning. Early

or late contractures will cause the patient to progress to a severe form of disability.

Therefore, in order for the patients to be rehabilitated to some extent, it seems

penticulorly significant far us here to apply orthopaedical methods of treatment

early.
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