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OZET

Jiivenil Dermatomiyozit (JDM); pediatrik
miyopatilerin en yaygini olup, deri bulgulari ve
progresif olarak proksimal kaslarda zayifliga yol
agan, fokal miyozitlerle seyreden ve immiinsupresif
tedaviye cevap veren sistemik bir vaskiilopatidir.
En sik 5-14 yaslar arasinda goriiliir. 16 aylik bir
olguyu yasinin kiigiik olmasi nedeniyle sunmak
istedik.

Anahtar kelimeler: Jiivenil Dermatomiyozit
(JDM), miyopati, vaskiilit.

SUMMARY

A case Of Jiivenil Dermatomyositis

Juvenile dermatomyositis (JDM), the most common
of the pediatric inflammatory myopathies, is a
systemic vasculopathy with characteristic cutaneous
findings and focal areas of myositis resulting in
progressive proximal muscle weakness that is
responsive to the prompt institution of
immunosuppressive therapy. JDM is mostly seen
between the ages of 5-14 years of age. Since our
case was 16 months, we wanted to consider that
JDM may be seen at smaller ages, too.

Key words: Juvenile dermatomyositis (JDM),
myopathies, vasculitis.

GIRIS

Jivenil Dermatomiyozit (JDM); pediatrik
miyopatilerin en yaygimdir, karakteristik olarak
deri bulgular1 ve progresif olarak proksimal kaslarda
zayifhiga yol acan, fokal miyozitlerle seyreden ve
immunsupresif tedaviye cevap veren sistemik bir
vaskiilopatidir (1).Jitvenil Dermatomiyozit nadir
goriilmekle birlikte y1lda ortalama 3.1/1.000.000
gocukta ve Jiivenil Polimiyozit'ten 10-20 kat daha
fazla goriilmektedir (2-3). Kiz erkek oram 2:1°dir
ve hastaligin gortilmesi ortalama 6.9 yagtir (2).
Patogenezinde immiin mekanizmanin rol oynacigt
bilinmesine ragmen etyoloji belli degildir ve
multifaktéryel oldugu diistiniil-mektedir. JDM'te
ilk bulgular kapiller ve arteriollerin endotelinde
hiicre sismesi seklinde baglar ve buna kaslarda
mononiikleer hiicre artis eslik eder. DM'te klinik;
akut olabilecegi gibi genellikle sinsi ve yavas baglar,
prodromal donemde halsizlik, kasinti, ateg ve
irritabilite gibi kolaylikla viral infeksiyonlarla
karisabilecek nonspesifik semptomlar goriilebilir.
Cilt ve kaslardaki bulgular giinese maruz kalinca
belirginlegir. Sistemik vaskiilopati bulgular:
cocuklarda erigkinlere gore daha siktir. Maligniteler
ise erigkinlerde sik goriiliir. Hastaligin seyrini
etkileyen en 6nemli faktor, nonspesifik
semptomlarin varligl nedeniyle olusan tani
koymada zorluk ve tedaviye baglamada gecikmedir.
JDM’te mortalite orani %7-10 olarak bildirilmigtir
(3). Oliim nedeni ise siklikla infeksiyon, solunum

yetmezligi, gastrointestinal kanama ve perforasyon
gibi komplikasyonlardir (1-3). Literatiirii incele-
digimizde 2 yas alinda JDM olgusuna rastlaya-
madigimizdan 16 aylikken tam koydugumuz
olgumuzu bu nedenle sunmak istedik.

OLGU

iki giin énce yiizde sislik, kizariklik ve
dokintii sikayetiyle bagvurduklar: hastane
tarafindan herediter anjionorotik odem
dustiniilerek tetkik istenen 16 aylik kiz hasta
sikayetlerinin devam etmesi nedeniyle hastane-
mize miracaat etmis. Fizik Muayenesinde genel
durumu diigkiin goériiniimde, goz kapagy ve yiizde
yaygin, basmakla solmayan rash (resim 1),
Resim 1: G6z kapagindaki heliotropik rash
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periorbital ve pretibial gode birakmayan ¢dem,
metakarpal ve proksimal interfalengeal eklemler
tizerinde dokiinti, alt ekstremitelerde ve govdede
yaygin hassasiyet ve giig kayb1 mevcuttu. Daha
once yurimesi mevcut olan hastanin giig
kaybindan dolay: yiiriiyemedigi tespit edildi.
Laboratuar incelemelerinde Ca:9.9 mg/dl, ALT:57
U/L, AST:126 U/L, LDH:1594 U/L, CPK: 1272
U/L ve Aldolaz: 11.2 U/L enzimlerinde yiiksek-
liginin yaninda eritrosit sedimentasyon hizi
(ESR): 60 mm/saat ve otoantikorlardan ANA
pozitifligi (+) tespit edilmis olup diger laboratuvar
degerleri normal olarak bulundu. Cekilen
elektromiyelografisinde (EMG) sag anterotibial
bolge innervasyon kaybi; biceps, tibialis anterior
ve deltoid kaslarinda miyojen tutulum; quadri-
ceps femoris kasinda miyojen ve nérojen tutulum
bulgular izlendi (tablo I).

Tablo I: Hastamizin Klinik ve Laboratuar bulgular:

Bulgular Sonug¢
Heliotropik ras Positif
Proksimal kas tutulumu Pozitif
Enzimlerde artis Pozitif
AST 126 U/L
ALT 57 U/L
LDH 1594 U/L
CPK 1272 U/L
Aldolaz 11.2 U/L
ANA Pozitif
Kalsifikasyon Pozitif
EMG *

Cilt biopsisi Negatif

*: Sag antero-tibial bolge innervasyon kaybi; biceps, tibialis
anterior ve deltoid kaslarinda miyojen tutulum; quadriceps
femoris kasinda miyojen ve nérojen tutulum

Cekilen alt ekstremite grafilerinde bilateral
uyluk bolgesinde subkutan lineer kal-
sifikasyonlar saptandi (resim 2). izleminde
her iki aksiller bolgede cilde agilan lezyonlar
gelisti. Deltoid bolgeden rast gele yapilan kas
biopsisinde bir 6zellik saptanmadi. C1 Esteraz
inhibitorti ve CH50 diizeyleri normal bulundu.
Bohan A ve Peter JB'nin Inflamatuar miyopati
tani kriterleri (tablo II) 1s181nda hastaya Jiivenil
Dermatomiyozit tanis1 konuldu.

Resim 2: Koldaki kalsifikasyonlar
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Hastaya 2 mg/kg/giin’den metil pred-
nisolon baglandi. Baslanan steroid
tedavisinin 15. gintinde hastanin 6nce
enzimlerinde (ALT, AST, CPK, LDH) hizla
diistis oldugu, sirasiyla 6demlerinde
¢oziilme, dokiintiilerde azalma ve yiirtimeye
basladig1 ve subkutan kalsifikasyonlarin
kayboldugu gortldii. Salah ile taburcu edilen
hasta halen Cerrahpasa Tip Fakiiltesi ve
klinigimizce takip edilmekte olup kendisi
icin yeterli olan en diisiik steroid dozuyla
tedavisine devam edilmektedir.

Tablo II: inflamatuar Miyopati Tani1 Kriterleri

1. Simetrik genellikle progresif proksimal kas giigstizligti

2. Myozitte goriulen karakteristik EMG triadi
a) kisa stireli kugiik, digiik aplitidlia polifazik
potansiyeller
b) fibrilasyon potansiyelleri (istirahatte bile goriliir)
c) yuksek frekansli tekrarlayici desarjlar

3. Kasla iligkili enzimlerin serum seviyelerinde yiikselme

- LDH

- Transaminazlar(ALT, AST)
- Aldolaz

- CPK

4. Kas biopsisinde kronik enflamasyon bulgusu
- kas liflerinde nekroz
- kes liflerinin boyutlarinda degisikle gi-den
dejenerasyon ve rejenerasyon
- intertisyel perivaskiiler mononiikleer hiicreler

5. Dermatomyozitin karakteristik doktntisi

- metakarpafalengeal veya interfalen-geal
eklemler tizerinde ertipsiyonlar (Grotton paptlleri)

- periorbital menekse rengi (Heliotropikrag)

- yizde ve boyunda (V bulgusu), sirtin st
kisminda ve omuzlarda (sal belirtisi), ekstansor
tendonlar ve diger ekstansor ylizeylerde eritemat6z rag

Hastaligin Tanimi: Dermatomiyozit dig1 miyopatiler igin
ilk 4 kriterin tiim Dermato-miyozit i¢in ilk 4 kriterden
en az 31 ve mutlaka ras olmasi gerekiyor.

Mubhtemel hastalik: Dermatomiyozit dis1 myopatiler icin
ilk 4 kriterin 3'i Derma-tomiyozit i¢in ilk 4 kriterden en
az 2’si ve beraberinde rag

Hastalik ihtimali: Dermatomiyozit dis1 myopatiler igin ilk
4 kriterin 2’si Dermatomiyozit igin ilk 4 kriterden en az 1'i
ve rag

TARTISMA

JDM’te proksimal ve simetrik kas
glugstizligi, 6zgin deri bulgulari, kas
enzimlerinde artis, EMG'de miyozit ve
denervasyon mevcudiyeti ve kas biopsi
bulgular1 tani kriterleri olarak kullanil-
maktadir. Tam1 1975 yilinda Bohan ve Peter
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tarafindan tanimlanan bu beg kriterden
dordiiniin saptanmasi ile konur (2-3). JDM’li
hastalarda en carpici klinik 6zellik deri
bulgulari ve heliotropik rag olarak karsimiza
cikmaktadir. Mordan-kirmiziya dogru degisen
renkte, goz kapaklarini halka tarzinda saran
bir renk degisikligidir ve lokal 6demde eslik
edebilmektedir (3). Pachman ve arkadaglariin
yaptiklar1 arastirmada JDM’li hastalarda en
sik goriilen semptomun heliotropik rag oldugu
gosterilmis ve bu ragin en sik klinik bagvuru
nedeni oldugu ifade edilmistir (4). Bizim
hastamizda da bilateral g6z kapaklarinda ve
yuzde dokunti ile birlikte lokal 6dem
mevcuttu. JDM oldukga sinsi ve yavas
ilerleyen bir hastaliktir. Baglangigta proksimal
alt ekstremite kaslarinin tutulmasina ragmen
tedavide gecikilirse tist ekstremite kaslarida
olaydan etkilenir. Kaslarda giigsiizlitk yaninda
hassasiyette gozlenir (1-2-3). Shehata ve
arkadaglarinin 1988-1996 yillar1 arasinda
izledikleri 25 JDM’li hastada en ¢ok
karsilastiklar1 semptomun kas giigstizligi
oldugunu gostermislerdir (5). Bizim
hastamizda da klinige basvurma nedeni
olmamakla birlikte fizik muayenede ve klinik
izlemimiz igerisinde hastada belirgin diizeyde
kas hassasiyeti ve gligstizliigii oldugunu
saptadik.

JDM'te olusan inflamasyonun en 6nemli
klinik gostergelerinden biri akut faz
reaktanlarinda gortlen ytkselmedir. Ayrica
Antiniikleer antikor (ANA) ve diger
otoantikorlarda da pozitiflik saptanabilir.
Scola ve arkadaslarinin yaptiklar: galisma
sonucunda da ESR daki bu belirgin
yikselmeyi agiklamiglardir (6). Bizim
hastamizda da tespit etmis oldugumuz ANA
(+)’ligi ve ESR’daki yiikselme bunu
desteklemektedir. Tanida kargimiza gikan en
onemli incelemelerden biri de Elektro
myelografik (EMG) inceleme ve kas
biopsisidir. EMG’'de gozlenen en 6nemli
patolojik veri Myopatik motor tiniteler ve
denervasyon potansiyelleridir (3). Kas biopsisi
ise tan kriterleri arasinda bulunmakla birlikte
her zaman yeterli sonucu verememektedir.
Pachman ve arkadaglarinin 79 hasta tizerinde
yaptiklar1 arastirma sonucunda EMG’si
cekilmis olan 43 hastanin 8’inde (%19) normal
trase saptanmis olup, biopsi yapilan 51
hastanin 10’unda (%20) ise patolojik bir
sonuca ulagilamadig gosterilmistir (4). Bizim
olgumuzunun EMG’sinde sag antero-tibial
bolge innervasyon kaybi; biceps, tibialis
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anterior ve deltoid kaslarinda miyojen
tutulum; quadriceps femoris kasinda miyojen
ve norojen tutulum bulgular: izlenirken
yapilan kas biopsisinde patolojiye
rastlayamamis olmamiz kas biopsisinin
tutulmus olan bolgeyi her zaman lokalize
edemedigini gostermesi agisindan anlaml
olarak distiniilmiigtir.

Yumusak dokularda kalsifikasyon JDM’in
stresi ve aktif semptomlarin giddeti ile
iligkilidir (2). JDM’li hastalarin yaklagik
%40’ 1nda kalsinozis gelistigi, ozellikle
eklemlerin ekstansor yiizlerinde degisik
caplarda olabildigi, agrisiz, tedavi ile gerileyen,
hiperkalsemiden bagimsiz kalsiyum
depolarinin varhig bilinmektedir. Kalsinozisin
hastaligin ge¢ donemlerinde olugmasi
beklenmektedir (3). Shehata R ve arkadaglar1
ile Pachman LM ve arkadaglarinin yaptiklar:
farkli arastirmalarda kalsinozisin sirasiyla ilk
caligmada %40, ikinci galismada ise %23
oraninda goraldagi ifade edilmistir (5). JDM’te
gec donemde goriilmesi beklenen kalsinozis
bizim olgumuzda erken dénemde goriilmiis,
bu da hastaligin giddetli ve progresif
seyretmesine bagli olarak diiginilmistiir.

Singalavanija ve arkadaglar1 1988-1998
yillar arasinda yaptiklar incelemede hastalarm
arasindaki en erken goriillme yasim 2.5 yas;
Ito S. ve arkadaglar ise Tayland’lh gocuklarda
yaptiklar1 aragtirmada en erken goriilme yagim
2 yas olarak bildirmiglerdir (7-8). Olgumuzun
tan1 anindaki yas1 16 aylikt1.Olgumuzun
yapilan kas biopsisinde 6zellik saptanmamis
olmasi nedeniyle JDM’te her zaman biopsinin
anlamli olamayacagini, varolan kalsinozisi
nedeniyle erken dénemde de JDM’te
kalsinozisin goriilebilecegini hatirlamamiz
gerektigini, 5-14 yaglar arasinda goriilme sikligi
fazla olmasina ragmen olgumuzun 16 aylik
olmasi nedeniyle her yagta JDM ile karsilaga-
bilecegimizi vurgulamayi amacladik.
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