Uzm. Dr. Mustafa Torehan ASLAN'
Dr. Aysin NALBANTOGLU'

Dr. Nedim SAMANCI’

Dr. Furkan CAV'

! Namik Kemal Universitesi Tip
Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve
Hastaliklari Anabilim Dalt

? Namik Kemal Universitesi Tip
Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve
Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk
Yogun Bakim Bilim Dali

Yazisma Adresleri /Address for
Correspondence:

Uzmn. Dr. Mustafa Torehan ASLAN
Tekirdag Devlet Hastanesi / Namik
Kemal Universitesi Tip Fakiiltesi
Kampiis Caddesi No:1, 59030 Mer-
kez/Siileymanpasa/Tekirdag

Tel/phone: +90 (0282) 250 55 00
mail: torehanaslan@yahoo.com

Anahtar Kelimeler:

Jivenil Dermatomiyozis, gocuk,
gottron papiilleri, heliotropik
dokiintii.

Keywords:

Juvenile dermatomyosis,
child, gottron papules, heliot-
ropic rash

Gelis Tarihi - Received
30/12/2015

Kabul Tarihi - Accepted
25/01/2016

Olgu Sunumu -

Klinik Tip Pediatri Dergisi
Cilt: 9 Sayi: 5 Eylil - EkKim 2017

Cocuk Acil Servisinde Tanis1 Yeni
Konulan Dermatomiyozit Olgu Sunumu

New diagnosis in Pediatric Emergency Room
Dermatomyositis Case Report

Oz

Jitvenil Dermatomiyozit (JDM), spesifik deri lezyonlar1 olan inflamatuvar bir mi-
yopatidir. Erigkindeki goriilme siklig1 10/10,000,000 iken, cocuklardaki goriilme sik-
l1g1ise 3.2/10,000,000°dur. Etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte cogu kez doku
uyumluluk antijenleri, ¢cevresel faktorler (virus, ilag, vb.) ve otoimmiinite sorumlu
tutulmaktadir. Eriskinlerde ortalama tani1 konulma yasi1 40 yas iken, ¢ocuklarda sik-
likla 5-14 yaslar1 arasinda baglamaktadir. Cocuklarda klinik baslangi¢lar cogunluk-
la sinsidir ve ¢ogu kez proksimal kaslarin tutulumlariyla baslamaktadir. JDM’in tan
konulmasinda en yardimci 6zelligi tipik tutulumlarla giden cilt bulgularidir. Bu vaka,
sik goriilmeyen jiivenil dermatomiyozitin iki yasinda baglamasmin oldukg¢a nadir ol-
masi, Ozellikle cilt lezyonlar ile birlikte gelen pediatrik hastalarin da tiim sistemik
muayenesinin 0zellikle de kas sistem muayenesinin detayli yapilarak hastaligin at-
lanmay1p erken tanisinin konulabilmesi i¢in literatiir esliginde gozden gegirilmesi ve
hatirlatilmas1 amactyla sunulmustur.

Abstract

Juvenile dermatomyositis (JDM) is an inflammatory myopathy with specific skin
lesions. The prevalence rate is 10/10,000,000 while the prevalence rate in children
is 3.2/10,000,000. Although the etiology is not fully understood, tissue compatibi-
lity antigens, environmental factors (viruses, drugs, etc.) and autoimmunity are of-
ten responsible. In adults, the average age of diagnosis is 40 years of age, and child-
ren usually start between 5 and 14 years of age. In children, clinical onset is mostly
mild and often begins with the involvement of the proximal muscles. The most help-
ful feature in the diagnosis of JDM is skin findings with typical involvement. This
case is presented for the purpose of reviewing and reminding the patient that the in-
cidence of juvenile dermatomyositis uncommon is very rare, especially the pediat-
ric patients who come with skin lesions, in order to make early diagnosis of the syste-
mic examination, especially muscle system examination.
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Giris

Jiivenil Dermatomiyozit (JDM), spesifik deri lezyonla-
r1 olan inflamatuvar bir miyopatidir. Eriskindeki goriilme
siklig1 10/10,000,000 iken, cocuklardaki goriilme siklig1 ise
3.2/10,000,000’dur (1). Etiyolojisi tam olarak bilinmemek-
le birlikte ¢ogu kez doku uyumluluk antijenleri, cevresel fak-
torler (viriis, ilag, vs.) ve otoimmiinite sorumlu tutulmak-
tadir (2). Hastalarm birgogunda hastalik alevlenme ve re-
misyonlar ile seyrederken bazen de persistan hastalik ge-
lisebilmekte ve yiiksek doz steroid ve/veya immiin siipre-
sif tedaviye ihtiya¢ duyulabilmektedir. Cocuklarda klinik
baslangiclar cogunlukla sinsidir ve ¢ogu kez proksimal kas-
larin tutulumlariyla baglamaktadir. JDM’in tan1 konulma-
sinda en yardimci 6zelligi tipik tutulumlarla giden cilt bul-
gularidir. Hastaligin primer cilt lezyonlar simetrik dagilim-
I, erguvani renkli makiiler eritemler seklinde baslamakta-
dir. Ozellikle iist goz kapaklari, malar bolgeler, burun ke-
meri, nazolabial kivrimlar, boyun ve gogiis 6n duvari, ek-
lemlerin ekstansor yiizeyleri ve periungual alanlar cilt lez-
yonlarinin olustugu basilica bolgelerdir. Hastaligin patog-
nomonik cilt bulgusu Gottron papiilleridir. Gottron papiil-
leri, dorsal interfalangeal, metakarpofalangeal, dirsek veya
diz eklemleri tizerinde goriilen morumsu, eritematdz papiil-
lerdir. Dermatomiyozitli hastalarmn yaklagik %70’ inde g6-
rillmektedir (5). GOz kapaklarmin tizerinde belirgin olan ama
burun kokii ve nazolabial ¢izgiye dek uzanabilen menek-
se renginde veya heliotropik dokiintii hastalik i¢in karak-
teristik bir cilt bulgusudur (6). Kreatinin kinaz, aldolaz, AST
ve LDH ytikseklikleri, aktif kas inflamasyonunu gosteren
degerli bulgulardir (7). EMG sensitif olmakla birlikte 6z-
glinliigii yiiksek olmayan bir degerlendirme yoludur (8). Has-
talarm %80’inde ANA pozitifligi eslik eder. En sik gorii-
len antikor anti-Jo1 olup hastalarm ancak %20’sinde sap-
tanabilmektedir (9,10). Anti-SRP antikor pozitifligi ile sey-
reden alt grup ise en kotii prognoza sahip ve en onemli kli-
nik bulgusu genellikle olan kalp tutulumudur (11). Hasta-
ligin seyrinde ESH, CRP ve tam kan saymmu siklikla normal
saptanmaktadir. Bu yilizden akut faz reaktanlarindaki ytik-
seklik ile hastaligm aktivitesi ve siddeti arasinda bir iliski
bulunmamaktadir. Hastalarin birgogunda hastalik alevlen-
me ve remisyonlar ile seyrederken bazen de persistan has-
talik gelisebilmekte ve yiiksek doz steroid ve/veya immiin
siipresif tedaviye ihtiya¢ duyulabilmektedir. inflamasyonu
hizl1 bir sekilde kontrol altina almak igin agizdan veya pul-
se metil prednizolon seklinde verilen kortikosteroid teda-
vinin temelini olusturmaktadir. Kortikosteroidler kas giicii
diizelinceye veya kas enzimleri normale doniinceye kadar
yiiksek dozda devam edilir, daha sonra kademeli olarak az-
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altilir (12). Kortikosteroidlere yetersiz cevap veya ciddi yan
etkilerinin goriilmesi durumunda tedaviye metotreksat
eklenir (13). Direngli olgularda azatiopirin, siklosporin, sik-
lofosfamid ve intravendz immiinglobiilin tedavileri de kul-
lanilabilmektedir (14,15).

Vaka Sunumu

Daha 6ncesinde saglikli ve herhangi bir kronik hasta-
1181 bulunmayan 2 yas 10 aylik erkek hasta, ¢ocuk acil ser-
visimize yaklasik bir aydir olan ytizde kizarik dokiintii si-
kayeti ile bagvurdu. Hastanin anamnezi derinlestirildigin-
de, yaklasik 1 aydir yiiziinde olan kizarik dokiintii sika-
yeti ile pediatri ve dermatoloji uzmanlarma gittigi, lokal
kortikostreoidli kremler ve oral antihistaminik tedavi ve-
rildigi ancak sikayetlerinde diizelme olmamast izerine ile-
ri tetkik ve tedavi acisindan tarafimiza basvurdugu 6gre-
nildi. Yaklasik 8 ay 6nce 6zellikle ellerindeki kiiglik ek-
lemleri tizerindeki cildinde degisikliklerin basladig1 an-
cak bu lezyonlarin 6nemsenmedigi, yine yaklagik 1-2 ay
once ozellikle ekstansor ve inguinal bolgede hafif mor ren-
kli dokiintiilerinin (Livedo retikiilaris) oldugu ancak son-
rasinda kendiliginden kayboldugu, 1 ay dncesinde de yii-
ziinde kizarik dokiintli sikayetinin basladig1 ancak lokal
kortikostreoidli kremler ve oral antihistaminik tedaviye
yanit alinamadigi 6grenildi. Yiiziindeki dokiintiiyle es za-
manli olarak daha 6ncesinde yiiriiyebilen, kosan, oturdu-
gu yerden desteksiz kalkabilen hastanin 6zellikle oturdu-
gu yerden ancak bir yere tutunarak kalkabildigi 6grenil-
di. Anne ve baba arasinda akrabalik yoktu, soy gecmisin-
de herhangi bir kronik ve romatolojik hastalik dykdisti yok-
tu. Hastanim yapilan fizik muayenesinde; viicut agirhg::
14.6 kg (25-50 p), boyu: 96 cm (25-50 p), bas cevresi:
49.5cm (25-50 p) idi. Cilt muayenesinde yiiziinde heli-
otropik dokiintiisii (Resim 1 ve 2), 6zellikle her iki el par-
maklarmin {izerinde Gottron papiilleri (Resim-3) mevcut-
tu, hepatosplenomegalisi palpasyon ile yoktu. Norolojik
sistem degerlendirmesinde, iist ekstremitelerde kas giicii
4/5, alt ekstremitelerde kas giicii 3-4/5 olarak saptandi.
Diger organ tutulumlari saptanmadi. Hastanmn yapilan la-
boratuvar tetkiklerinde, tam kan sayiminda ve periferik
yaymasinda patolojik bir deger yoktu. Kan biyokimya-
smda AST: 159 IU/L, ALT: 45 IU/L, LDH: 588 IU/L, Al-
dolaz: 52 U/L, CK: 780 IU/L, CK-MB: 45.2 U/L, sero-
lojik testlerinde; ANA: ++, Anti Jo-1: Negatif, Anti-Scl
70: Negatif, CRP: 49 mg/L, sedimantasyon: 82 mm/saat
olarak saptandi. Tam idrar tetkiki normal idi.

EMG’de insersiyonel irritabilite, istirahatte spontan
aktivite, kisa ve kiigiik polifazik motor desarjlar ve po-



zitif keskin dalgalar goriildii, hastaya ailenin kabul etme-
mesi ilizerine kas biyopsisi yapilmadi. Hastanin yapilan
ekokardiyografisi normal saptandi.

Hastaya mevcut klinik bulgular ve laboratuvar deger-
lendirme sonuglarina gore Jiivenil Dermatomiyozit tani-
st konuldu. Hastanin tedavisi yliksek doz kortikosteroid
(30 mg/kg/doz) ve sonrasinda idame (1.5 mg/kg/giin) sek-
linde baslanarak takibe alind.

Tartisma ve Sonug

Dermatomiyozit ilk olarak 1887°de Unverricht tara-
findan tanimlanmis, 1975°de Bohan ve Peter tarafindan
inflamatuvar miyopatilerde tan1 kriterleri olugturulmus ve
cesitli modifikasyon ¢alismalari olmakla birlikte giintimiiz-
de halen bu kriterler kullanilmaktadir (16,17). Bu kriter-
lerden dort tanesi kas tutulumu ile ilgili olup, bunlar si-
metrik, progresif, proksimal kas zayiflig1, serumda kas en-
zimlerinde artig, anormal elektromiyografi (EMG) bul-
gular1 ve kas biyopsisinde kronik inflamasyon goériintimii-
niin olmasidir. Besinci kriter ise karakteristik deri bulgu-
larin1 tanimlamaktadir. Dermatomiyozitin kesin tanisi i¢in
ilk dort kriterden ii¢ tanesi ve klasik cilt bulgularinn ol-
mast yeterlidir (16,17). Bizim hastamizda da ilk dort bul-
guya ek olarak cilt tutulumu mevcut idi. Jiivenil derma-
tomiyozitin patofizyololojisi tam bilinmemektedir. An-
cak hem humoral hem de hiicresel immiinite ile ilgili kom-
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ponentlerin damar ve kaslarin hasarlanmasini tetikledi-
gi disiiniilmektedir. Genetik risk faktorleri de 6rnegin
HLA Klas II antijen DQAT1 0501, DR3 ve HLA Klas I
antijen HLA B8 genlerinin JDM ile ilgili oldugu ileri sii-
rilmiistiir. Ayrica tiimor nekroz faktér (TNF) lokiisiin-
de 308 promotor pozisyonundaki adenine karsin guanin
polimorfizmi artmis ve TNF {iretimi ve hastaligin seyri-
nin uzamasi ile iligkili bulunmustur (18). Polimiyozitten
farkl1 olarak jiivenil dermatomiyozitte kas gligsiizliigl
(%97), kas agrisindan (%58) daha 6n plandadir (16). Has-
talarda ¢ogu zaman haftalar veya aylar i¢inde yavas ge-
lisen proksimal kas giigsiizliigli daha belirgin oldugun-
dan, esyalar1 kaldirmak, sandalyeden ayaga kalkmak, sa¢
taramak, merdiven ¢ikmak gibi kaba motor islerde zor-
lanma daha dnce baslamaktadir. Ince motor hareketler ise
daha geg etkilenmektedir (19). Bizim hastamizin muaye-
nesinde de oturup kalkma hareketinde zorlanma, yani prok-
simal kas gli¢siizliigli mevcuttu. Heliotrop eritem ve Gott-
ron papiilleri, dermatomiyozitin patognomonik deri bul-
gularidir (16,17,20). Heliotrop eritem, periorbital deriyi
tutan, simetrik, 6demin eslik edebildigi, rengi genellik-
le menekse morundan daha nadir hafif kahverengi ton-
larma kadar degisebilen eritematdz bir dokiintiidiir. Bu
bulgu hafif olabilecegi gibi sadece goz kapagi kenari bo-
yunca hafif bir renk degisimi seklinde de olabilmektedir.
Cok nadiren lupus eritematozus ve sklerodermada da goz-

Resim 2
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lenebilmesine karsilik varligi dermatomiyozit tanisi igin
ileri derecede anlamli sayilir. Gottron papiilleri 6ncelik-
le metakarpofalangeal (MKP), proksimal interfalangeal
(PiP) ve distal interfalangeal (DiP) eklemlerde kemik ¢1-
kintilarinin lizerlerinde ve ¢evrelerinde bulunur. Bu lez-
yonlar menekse mor renkli hafif kabarik papiil ve plak-
lardir. Nadiren kalm, psoriasiform tarzda da olabilmek-
tedir. Lezyonlarm i¢inde siklikla telenjiektazi de eslik ede-
bilmektedir (19). Hastamizda da heliotrop eritem ve Gott-
ron papiilleri bulunmakta idi (Resim 1-2). Hastalarda daha
az siklikla olmak tizere, ates, disfaji, ses kisikligi, abdo-
minal agri, artrit, melena ve kalsifikasyonlar gibi kas ve
deri disinda semptomlar da olabilmektedir. Bizim hasta-
mizda kas gligsiizliigli serum kas enzim diizeyinde artis,
EMG’de kas tutulumuyla uyumlu bulgularin olmasi ile
birlikte, gz ¢evresinde heliotropik eritem, el parmakla-
rinda Gottron papiilleri ve ailenin tarif ettigi livedo reti-
kiilaris gibi cilt bulgularinin da bulunmasi nedeniyle der-
matomiyozit tanis1 konmustur. Tedavide oral prednizo-
lon baglanip diizelme sonrasi 1-2 y1l diisiik doz kortikos-
teroidler devam edilmektedir. Kortikosteroidlere cevap-
s1z vakalarda metotreksat, hidroksiklorokin, azatiopirin,
siklofosfamid, siklosporin ve IVIG de verilebilmektedir.
Kortikosteroid kullanimi 6ncesi mortalite %33 iken, te-
davi sonrast mortalite oran1 %1.5’a gerilemistir (16,20,21).
Bu vaka, sik goriilmeyen jiivenil dermatomiyozitin iki ya-
sinda baslamasmin olduk¢a nadir olmasi, 6zellikle cilt lez-
yonlari ile birlikte gelen pediatrik hastalarm da tiim sis-
temik muayenesinin 6zellikle de kas sistem muayenesi-
nin detayli yapilarak hastaligin atlanmayip erken tanisi-
nin konulabilmesi i¢in literatiir esliginde gézden gegciril-
mesi ve hatirlatilmasi amactyla sunulmustur.
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