
Öz
Jüvenil Dermatomiyozit (JDM), spesifik deri lezyonları olan inflamatuvar bir mi-

yopatidir. Erişkindeki görülme sıklığı 10/10,000,000 iken, çocuklardaki görülme sık-
lığı ise 3.2/10,000,000’dur. Etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte çoğu kez doku
uyumluluk antijenleri, çevresel faktörler (virus, ilaç, vb.) ve otoimmünite sorumlu
tutulmaktadır. Erişkinlerde ortalama tanı konulma yaşı 40 yaş iken, çocuklarda sık-
lıkla 5–14 yaşları arasında başlamaktadır. Çocuklarda klinik başlangıçlar çoğunluk-
la sinsidir ve çoğu kez proksimal kasların tutulumlarıyla başlamaktadır. JDM’in tanı
konulmasında en yardımcı özelliği tipik tutulumlarla giden cilt bulgularıdır. Bu vaka,
sık görülmeyen jüvenil dermatomiyozitin iki yaşında başlamasının oldukça nadir ol-
ması, özellikle cilt lezyonları ile birlikte gelen pediatrik hastaların da tüm sistemik
muayenesinin özellikle de kas sistem muayenesinin detaylı yapılarak hastalığın at-
lanmayıp erken tanısının konulabilmesi için literatür eşliğinde gözden geçirilmesi ve
hatırlatılması amacıyla sunulmuştur.

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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Giriş
Jüvenil Dermatomiyozit (JDM), spesifik deri lezyonla-

rı olan inflamatuvar bir miyopatidir. Erişkindeki görülme
sıklığı 10/10,000,000 iken, çocuklardaki görülme sıklığı ise
3.2/10,000,000’dur (1). Etiyolojisi tam olarak bilinmemek-
le birlikte çoğu kez doku uyumluluk antijenleri, çevresel fak-
törler (virüs, ilaç, vs.) ve otoimmünite sorumlu tutulmak-
tadır (2). Hastaların birçoğunda hastalık alevlenme ve re-
misyonlar ile seyrederken bazen de persistan hastalık ge-
lişebilmekte ve yüksek doz steroid ve/veya immün süpre-
sif tedaviye ihtiyaç duyulabilmektedir. Çocuklarda klinik
başlangıçlar çoğunlukla sinsidir ve çoğu kez proksimal kas-
ların tutulumlarıyla başlamaktadır. JDM’in tanı konulma-
sında en yardımcı özelliği tipik tutulumlarla giden cilt bul-
gularıdır. Hastalığın primer cilt lezyonları simetrik dağılım-
lı, erguvani renkli maküler eritemler şeklinde başlamakta-
dır. Özellikle üst göz kapakları, malar bölgeler, burun ke-
meri, nazolabial kıvrımlar, boyun ve göğüs ön duvarı, ek-
lemlerin ekstansör yüzeyleri ve periungual alanlar cilt lez-
yonlarının oluştuğu basilica bölgelerdir. Hastalığın patog-
nomonik cilt bulgusu Gottron papülleridir. Gottron papül-
leri, dorsal interfalangeal, metakarpofalangeal, dirsek veya
diz eklemleri üzerinde görülen morumsu, eritematöz papül-
lerdir. Dermatomiyozitli hastaların yaklaşık %70’inde gö-
rülmektedir (5). Göz kapaklarının üzerinde belirgin olan ama
burun kökü ve nazolabial çizgiye dek uzanabilen menek-
şe renginde veya heliotropik döküntü hastalık için karak-
teristik bir cilt bulgusudur (6). Kreatinin kinaz, aldolaz, AST
ve LDH yükseklikleri, aktif kas inflamasyonunu gösteren
değerli bulgulardır (7). EMG sensitif olmakla birlikte öz-
günlüğü yüksek olmayan bir değerlendirme yoludur (8). Has-
taların %80’inde ANA pozitifliği eşlik eder. En sık görü-
len antikor anti-Jo1 olup hastaların ancak %20’sinde sap-
tanabilmektedir (9,10). Anti-SRP antikor pozitifliği ile sey-
reden alt grup ise en kötü prognoza sahip ve en önemli kli-
nik bulgusu genellikle olan kalp tutulumudur (11). Hasta-
lığın seyrinde ESH, CRP ve tam kan sayımı sıklıkla normal
saptanmaktadır. Bu yüzden akut faz reaktanlarındaki yük-
seklik ile hastalığın aktivitesi ve şiddeti arasında bir ilişki
bulunmamaktadır. Hastaların birçoğunda hastalık alevlen-
me ve remisyonlar ile seyrederken bazen de persistan has-
talık gelişebilmekte ve yüksek doz steroid ve/veya immün
süpresif tedaviye ihtiyaç duyulabilmektedir. İnflamasyonu
hızlı bir şekilde kontrol altına almak için ağızdan veya pul-
se metil prednizolon şeklinde verilen kortikosteroid teda-
vinin temelini oluşturmaktadır. Kortikosteroidler kas gücü
düzelinceye veya kas enzimleri normale dönünceye kadar
yüksek dozda devam edilir, daha sonra kademeli olarak az-

altılır (12). Kortikosteroidlere yetersiz cevap veya ciddi yan
etkilerinin görülmesi durumunda tedaviye metotreksat
eklenir (13). Dirençli olgularda azatiopirin, siklosporin, sik-
lofosfamid ve intravenöz immünglobülin tedavileri de kul-
lanılabilmektedir (14,15).

Vaka Sunumu
Daha öncesinde sağlıklı ve herhangi bir kronik hasta-

lığı bulunmayan 2 yaş 10 aylık erkek hasta, çocuk acil ser-
visimize yaklaşık bir aydır olan yüzde kızarık döküntü şi-
kayeti ile başvurdu. Hastanın anamnezi derinleştirildiğin-
de, yaklaşık 1 aydır yüzünde olan kızarık döküntü şika-
yeti ile pediatri ve dermatoloji uzmanlarına gittiği, lokal
kortikostreoidli kremler ve oral antihistaminik tedavi ve-
rildiği ancak şikayetlerinde düzelme olmaması üzerine ile-
ri tetkik ve tedavi açısından tarafımıza başvurduğu öğre-
nildi. Yaklaşık 8 ay önce özellikle ellerindeki küçük ek-
lemleri üzerindeki cildinde değişikliklerin başladığı an-
cak bu lezyonların önemsenmediği, yine yaklaşık 1-2 ay
önce özellikle ekstansör ve inguinal bölgede hafif mor ren-
kli döküntülerinin (Livedo retikülaris) olduğu ancak son-
rasında kendiliğinden kaybolduğu, 1 ay öncesinde de yü-
zünde kızarık döküntü şikayetinin başladığı ancak lokal
kortikostreoidli kremler ve oral antihistaminik tedaviye
yanıt alınamadığı öğrenildi. Yüzündeki döküntüyle eş za-
manlı olarak daha öncesinde yürüyebilen, koşan, oturdu-
ğu yerden desteksiz kalkabilen hastanın özellikle oturdu-
ğu yerden ancak bir yere tutunarak kalkabildiği öğrenil-
di. Anne ve baba arasında akrabalık yoktu, soy geçmişin-
de herhangi bir kronik ve romatolojik hastalık öyküsü yok-
tu. Hastanın yapılan fizik muayenesinde; vücut ağırlığı:
14.6 kg (25-50 p), boyu: 96 cm (25-50 p), baş çevresi:
49.5cm (25-50 p) idi. Cilt muayenesinde yüzünde heli-
otropik döküntüsü (Resim 1 ve 2), özellikle her iki el par-
maklarının üzerinde Gottron papülleri (Resim-3) mevcut-
tu, hepatosplenomegalisi palpasyon ile yoktu. Nörolojik
sistem değerlendirmesinde, üst ekstremitelerde kas gücü
4/5, alt ekstremitelerde kas gücü 3-4/5 olarak saptandı.
Diğer organ tutulumları saptanmadı. Hastanın yapılan la-
boratuvar tetkiklerinde, tam kan sayımında ve periferik
yaymasında patolojik bir değer yoktu. Kan biyokimya-
sında 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 saptandı. Tam idrar tetkiki normal idi.

EMG’de insersiyonel irritabilite, istirahatte spontan
aktivite, kısa ve küçük polifazik motor deşarjlar ve po-
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zitif keskin dalgalar görüldü, hastaya ailenin kabul etme-
mesi üzerine kas biyopsisi yapılmadı. Hastanın yapılan
ekokardiyografisi normal saptandı.

Hastaya mevcut klinik bulgular ve laboratuvar değer-
lendirme sonuçlarına göre Jüvenil Dermatomiyozit tanı-
sı konuldu. Hastanın tedavisi yüksek doz kortikosteroid
(30 mg/kg/doz) ve sonrasında idame (1.5 mg/kg/gün) şek-
linde başlanarak takibe alındı.

Tartışma ve Sonuç
Dermatomiyozit ilk olarak 1887’de Unverricht tara-

fından tanımlanmış, 1975’de Bohan ve Peter tarafından
inflamatuvar miyopatilerde tanı kriterleri oluşturulmuş ve
çeşitli modifikasyon çalışmaları olmakla birlikte günümüz-
de halen bu kriterler kullanılmaktadır (16,17). Bu kriter-
lerden dört tanesi kas tutulumu ile ilgili olup, bunlar si-
metrik, progresif, proksimal kas zayıflığı, serumda kas en-
zimlerinde artış, anormal elektromiyografi (EMG) bul-
guları ve kas biyopsisinde kronik inflamasyon görünümü-
nün olmasıdır. Beşinci kriter ise karakteristik deri bulgu-
larını tanımlamaktadır. Dermatomiyozitin kesin tanısı için
ilk dört kriterden üç tanesi ve klasik cilt bulgularının ol-
ması yeterlidir (16,17). Bizim hastamızda da ilk dört bul-
guya ek olarak cilt tutulumu mevcut idi. Jüvenil derma-
tomiyozitin patofizyololojisi tam bilinmemektedir. An-
cak hem humoral hem de hücresel immünite ile ilgili kom-

ponentlerin damar ve kasların hasarlanmasını tetikledi-
ği düşünülmektedir. Genetik risk faktörleri de örneğin
HLA Klas II antijen DQA1 0501, DR3 ve HLA Klas I
antijen HLA B8 genlerinin JDM ile ilgili olduğu ileri sü-
rülmüştür. Ayrıca tümör nekroz faktör (TNF) loküsün-
de 308 promotor pozisyonundaki adenine karşın guanin
polimorfizmi artmış ve TNF üretimi ve hastalığın seyri-
nin uzaması ile ilişkili bulunmuştur (18). Polimiyozitten
farklı olarak jüvenil dermatomiyozitte kas güçsüzlüğü
(%97), kas ağrısından (%58) daha ön plandadır (16). Has-
talarda çoğu zaman haftalar veya aylar içinde yavaş ge-
lişen proksimal kas güçsüzlüğü daha belirgin olduğun-
dan, eşyaları kaldırmak, sandalyeden ayağa kalkmak, saç
taramak, merdiven çıkmak gibi kaba motor işlerde zor-
lanma daha önce başlamaktadır. İnce motor hareketler ise
daha geç etkilenmektedir (19). Bizim hastamızın muaye-
nesinde de oturup kalkma hareketinde zorlanma, yani prok-
simal kas güçsüzlüğü mevcuttu. Heliotrop eritem ve Gott-
ron papülleri, dermatomiyozitin patognomonik deri bul-
gularıdır (16,17,20). Heliotrop eritem, periorbital deriyi
tutan, simetrik, ödemin eşlik edebildiği, rengi genellik-
le menekşe morundan daha nadir hafif kahverengi ton-
larına kadar değişebilen eritematöz bir döküntüdür. Bu
bulgu hafif olabileceği gibi sadece göz kapağı kenarı bo-
yunca hafif bir renk değişimi şeklinde de olabilmektedir.
Çok nadiren lupus eritematozus ve sklerodermada da göz-

Resim 1 Resim 2
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lenebilmesine karşılık varlığı dermatomiyozit tanısı için
ileri derecede anlamlı sayılır. Gottron papülleri öncelik-
le metakarpofalangeal (MKP), proksimal interfalangeal
(PiP) ve distal interfalangeal (DiP) eklemlerde kemik çı-
kıntılarının üzerlerinde ve çevrelerinde bulunur. Bu lez-
yonlar menekşe mor renkli hafif kabarık papül ve plak-
lardır. Nadiren kalın, psöriasiform tarzda da olabilmek-
tedir. Lezyonların içinde sıklıkla telenjiektazi de eşlik ede-
bilmektedir (19). Hastamızda da heliotrop eritem ve Gott-
ron papülleri bulunmakta idi (Resim 1-2). Hastalarda daha
az sıklıkla olmak üzere, ateş, disfaji, ses kısıklığı, abdo-
minal ağrı, artrit, melena ve kalsifikasyonlar gibi kas ve
deri dışında semptomlar da olabilmektedir. Bizim hasta-
mızda kas güçsüzlüğü serum kas enzim düzeyinde artış,
EMG’de kas tutulumuyla uyumlu bulguların olması ile
birlikte, göz çevresinde heliotropik eritem, el parmakla-
rında Gottron papülleri ve ailenin tarif ettiği livedo reti-
külaris gibi cilt bulgularının da bulunması nedeniyle der-
matomiyozit tanısı konmuştur. Tedavide oral prednizo-
lon başlanıp düzelme sonrası 1-2 yıl düşük doz kortikos-
teroidler devam edilmektedir. Kortikosteroidlere cevap-
sız vakalarda metotreksat, hidroksiklorokin, azatiopirin,
siklofosfamid, siklosporin ve İVİG de verilebilmektedir.
Kortikosteroid kullanımı öncesi mortalite %33 iken, te-
davi sonrası mortalite oranı %1.5’a gerilemiştir (16,20,21).
Bu vaka, sık görülmeyen jüvenil dermatomiyozitin iki ya-
şında başlamasının oldukça nadir olması, özellikle cilt lez-
yonları ile birlikte gelen pediatrik hastaların da tüm sis-
temik muayenesinin özellikle de kas sistem muayenesi-
nin detaylı yapılarak hastalığın atlanmayıp erken tanısı-
nın konulabilmesi için literatür eşliğinde gözden geçiril-
mesi ve hatırlatılması amacıyla sunulmuştur.
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