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Ozet

Dermatomiyozit ve polimiyozit, iskelet kasinin nedeni bi-
linmeyen, kronik iltihabi hastaliklaridir. Dermatomiyozitte
klinik tabloya hastaliga 6zgii deri bulgular: eslik eder. Deri tu-
tulumu yoksa hastaliga polimiyozit denir.
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Summary

Dermatomyositis and polimyositis are chronic, inflam-
matory skeletal muscle disorders of unknown cause.
Characteristic cutaneous lesions occur in dermatomyositis.
When the dermatitis is not present, the disease is referred to as
Polimyositis.
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Insidans

Kadinlarda erkeklere oranla daha sik goriilen
dermatomyositiste (DM) (1), kadin/erkek oram 2-
3/1 dir (2-4). Kollajen doku hastaliklar1 ile birlikte
ise K/E=8-10/1. Yilda 2-10 milyon vaka goriiliir
(4). 16 yas alt1 ¢cocuklarda 1.9 milyondur (2). Her
yasta goriilebilirse de 10-15 yas ve 45-55 yaglarda
pik yapar (4). Cocuklarda genellikle 10 yas 6ncesi
baglar. SLE, PAN ve sklerodermadan daha az sik-
likta goriiliir (2).

Smiflandirma
DM ve polimiyozitle (PM) ilgili ¢ok cesitli
siniflandirmalar yapildigi bilinmektedir (5,6).
Inflamatuvar kas hastalig1 olan tiim olgularmn yak-
lagik yarisinda PM, %20'sinde DM goriiliir.
Olgularin %10'unu PSS, SLE ve Sjogren Sendromu
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gibi kollajen doku hastaliklarn ile birlikte olan
DM/PM, diger %I10'unu ise ¢ocukluk cag1
DM/PM'i olusturur. %10 olguda ise maligniteyle
birlikte goriilen DM/PM vardir (1). DM, %40 neo-
plazmdan dnce, %26 neoplazmla birlikte, %34 neo-
plazmdan sonra gortiliir (2).

DM/PM Sinflandirmasi (5):

Grup 1. Primer idiyopatik PM

Grup 2. Primer idiyopatik DM

Grup 3. Maligniteyle birlikte goriilen DM/PM

Grup 4. Cocukluk caginda goriilen jiivenil
DM/PM

Grup 5. Diger bag dokusu hastaliklari ile bir-
likte goriillen DM/PM

* Alinti: Bohan A, Peter JB. N Engl J] Med
1975;292:344.

Etyopatogenez

Hastaligin tam nedeni bilinmemektedir
(2,3,5,6). Etyopatogenezde, miyozit ve immiin sis-
tem arasindaki iliski, miyozit ve enfeksiyoz
hastaliklar arasindaki iliski ile miyozitle malignan
hastaliklarin birlikteligi tartigilmistir (5,6).
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Hiiméral immiinite: DM/PM'li hastalarin
%50'sinde ESR artmistir ve serum Ig seviyeleri sik-
likla yiikselmistir. DM/PM kas biyopsilerinde,
ozellikle cocukluk ¢agi DM'de iskelet kasi kan
damar duvarlarinda IgG, IgM ve C3 birikimleri
goriilmistiir (2,5,6). Ancak adult PM'li hastalarda
bu birikimler yoktur veya ¢ok nadirdir. Benzer
olaylar diger kollajen vaskiiler hastaliklarda da
goriilmektedir. immiin komplekslerin bu vaskiiler
birikimlerinin DM'te vaskiiler hasara yol a¢masi
muhtemeldir. Alternatif bir goriis ise DM'deki
iskemik degisikliklerin antikora bagli sitotoksite
nedeniyle oldugudur. Bu goriis Arahata ve Engel'in
(7,8) calismalarinda, DM'teki inflamatuvar odak-
larda B hiicrelerinin belirgin ¢cogunlugunun olmasi,
fakat PM ve diger miyozitlerde olmamasinin gos-
terilmesiyle desteklenmistir. Bununla birlikte im-
miinglobiilinlerin DM/PM'te iskelet kas1 hasarinda
anlamli direkt bir rol oynayip oynamadig1 hakkinda
celigkili kanitlar vardir. DM/PM'te ve diger kas
hasar1 ile seyreden durumlarda, iskelet kasina kars1
antikorlarin  varligi benzerdir. Bu nedenle
muhtemelen antikorlar kas hasarmin nedeni degil,
sonucudur. DM/PM'li hastalarin serumlar1 invitro
kas kiiltiirleri i¢in sitotoksik degildir. Ancak iskelet
kas1 ile immiinize olmus hayvan serumlar1 invivo
miyotoksiktir (5). Bu nedenle DM/PM'te antikor-
larin etiyolojik rolii ile ilgili kanitlar giiclii degildir
(5,6). DM/PM'te PM-1, Jo-1, PL-12 gibi pekcok
presipite edici otoantikorlar gosterilmistir (2).
Antikor ve klinik patern arasindaki en belirgin ilis-
ki, anti- RNP ve PM-SLE overlop, PM ve anti-Jo-1
ile DM ve Anti-Mi-2 birlikteligidir (6). Jo-1 antikor
sistemi, PM'li hastalarin %20-30'unda mevcutken,
DM'te daha az siklikta goriilmektedir. Jo-1'e karst
otoantikorlar test yapilan PM'li hastalarin %48'inde
bulunmus fakat malignansi ile birlikte goriilen DM
veya miyozitte hi¢ goriilmemistir. Jo-1 pozitif
hastalarin %50'sinde, Jo-1 negatif hastalarin yalniz-
ca %14.7'sinde pulmoner tutulum gosterilmistir (9).
Jo-1, histidil tRNA sentetaz enzimine karsi antisito-
plazmik bir antikordur ve bu antikorun pozitif
oldugu hastalarda interstisiyel pulmoner fibrozis
vardir (1,2,6). Jo-1 antikorunun bulunmasi ile
HLA-DR3 varlig1 arasinda bir iliski olabilir (2,6).
Miyozitli hastalarin serumlarinda, diger RNA ile il-
gili enzimlere karsi1 benzer antikorlar ortaya
c¢ikarilmistir. PM'li hastalardan ve SLE-like
Sendrom'lu bir hastadan alinan serumlarda antithre-
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onyl-tRNA sentetaz bulunmustur (6,10). Vakalarin
%S5'inde bulundugu tahmin edilen bu spesifite, Jo-
1'e oranla daha yaygindir (6). Daha az yaygin olan
ise miyozitli hastalarin yaklasik %3'iinde olustugu
goriilen antialanyl-tRNA sentetaz'dir (11). Bu tiir
antikorlar miyozitli hastalarin yalniz bir kisminda
bulundugu ic¢in, bunlarin patojenik rolii kesin
degildir. Bu antikorlar, etiyolojik agidan 6nemli
diger molekiiller tarafindan uyarilmis olabilirler
(6).

Mi- antikor sisteminin iki komponentten olus-
tugu bilinmektedir. Mi-1 antikoru, bovin immiin-
globiilini ile capraz reaksiyona girer ve miyozitli
hastalarin kiigiik bir kisminda bulunur (12). Mi-2
antikoru DM'le ¢ok giiclii olarak iligkilidir fakat
hastalarin az bir kisminda bulunur. Yapilan bir
caligmada, DM'li yetigkin ve pediatrik 52 hastanin
11'inde ELISA yéntemiyle Mi-2 antikorlar gdste-
rilmistir. Mi-2 antikorlar1 diger hastaliklarda veya
normal bireylerde nadirdi veya yoktu. Mi anti-
jeninin yapist heniiz bilinmemektedir (13).

Miyozitli hastalarin hemen hemen %10'unda
(hastalarin yaklasik yaris1 Skleroderma 6zellikleri-
ne sahipti) PM-1 veya PM-Scl antikoru bulunur ve
bu antikor, asikar miyoziti olmayan Skleroderma'l
hastalarda gozlenir. Biiyiik olasilikla PM-Scl anti-
jeni hiicre niikleusu ve niikleolusu ile baglantili bir
proteindir (14,15). Diger bag dokusu hastaliklar
veya overlop sendromlart ile birlikte miyoziti olan
hastalarda bir¢ok diger antijen-antikor sistemleri
goriilebilir. Buna o6rnek olarak PSS ve SLE ile
goriilen anti-Ku gibi, nRNP, Ro, Scl-70, Sm, DNA
ve La'ya kars1 antikorlar verilebilir (6).

Hiicresel immiinite: PM'li hastalarin biyopsi
orneklerinde inflamatuvar hiicre infiltratinin anali-
zi, hastaligin patogenezinde hiicresel immiinitenin
bir rolii oldugu fikrini vermektedir (5,6). Kastaki
infiltratta, ¢cok sayida T lenfositleri gosterilmistir ve
kanda supresor/sitotoksik hiicrelerde belirgin azal-
ma vardir (2). Lenfosit stimiilasyon testlerinde DM
ve PM'li hastalarin lenfositleri, kas antijenine art-
mis cevap gosterir ve cevap indeksi klinik aktivite
ile ilgilidir. DM'li hastalarin lenfositleri kas kiiltir-
lerine sitotoksiktir ve bu sitotoksik etki, antilenfo-
sit serum ile Onlenebilir (16). Lenfositlerin iskelet
kasina zarar1 lenfotoksin salgilamak ve direkt
olarak iskelet kasina tutunup isgal ederek olmak-
tadir (5).
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Genetik: HLA caligmalarina dayanarak DM
ve PM'te genetik bir etkinin varligr ileri
stiriilmiistiir (2,6). DM'te HLA-DR3, beyaz ¢ocuk-
larda HLA-BS&, eriskinde HLA-B14 artmis siklikta
goriiliir (2,6). Ancak 33 cocuk ve yetiskini iceren
bir ¢aligmada hastalikla HLA ilskisi teyit edile-
memistir (17). Bir hastada komplemanin ikinci
komponentinin eksikliginin otozomal resesif
gectigi rapor edilmistir (2).

Enfeksiyoz ajanlar: Hastalik herzaman en-
feksiyona, astya, ilaglara bagli veya travma ile bir-
likte ortaya ¢ikmaz ama bazen vakalar bu olaylar
takiben geligebilir (2). DM/PM'li hastalarda
Toxoplasma gondii'ye karsi ¢ok yiiksek siklikta
goriilen IgM immiinfloresan antikorlar, bu hastalik-
ta olas1 Toxoplasma birlikteligini gosterir (2) ve en-
feksiyonun tedavisi DM'in remisyonuna neden olur
(18). Stafilokokal osteomiyelit'le birlikte DM
goriilen bir hastada, enfeksiyon tedavi edildikten
sonra DM iyilesmistir ve hastalifin baglangici
stafilokokal artritten sonra olmustur (19).
Streptokokal tip5 protein ile iskelete ait miyozin
arasinda benzerlik olup, hastaligin alevlenmeleri
antistreptokokal antikorlarin artig1 ile birlikte olur.
Bu olay, hastaligin patogenezinde enfeksiyonlarin
rol oynadiginin farkli bir gostergesidir (2). Elektron
mikroskobu ile yapilan ¢alismalarda, DM/PM'li
hastalarin kasinda virus benzeri partikiillerin bulun-
dugu ve bunlarin myxo virus ve picorna virus ben-
zeri partikiilleri igeren pekgok tipi oldugu belir-
tilmistir. Ancal bu partikiiller normal kaslarda da
goriilmiis ve bunlarn  DM/PM  kasinda
goriilmesinin etiyolojik olarak anlamli olmayacagi
belirtilmistir (5). DM/PM'li eriskin ve ¢ocuklarda
Coxsackie B virusuna karsi artmig antikor titreleri
gosterilmistir (6).

Malignansi: DM'le malignite arasindaki iliski
ile 1ilgili pek c¢ok mekanizma sdylenmistir.
Timorler kaynaklandiklar1 dokulardan antijenik
olarak farklidirlar. Yeni antijenler muhtemelen so-
matik mutasyon sonucu iretilmekte ve viicut
tarafindan yabanci kabul edilip immiin cevaba yol
acmaktadir. Eger bu tiimor antijenleri deri ve kas ile
ortak antijenik determinantlar1 paylasirsa, immiin
cevap direkt olarak bu dokulara karsi olacaktir.
Diger taraftan, DM, lenfositler gibi immiinolojik
kompetan hiicrelerin yasak mutant kolonlarinin
sensitize olmus hiicresel antikorlarinin zarar verici
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etkisiyle meydana gelebilir. Eger olay bu mekaniz-
ma ise, neoplazi yasak klonlarin gelisimine karsi
bir defans mekanizmasi ile yarisan presipitan faktor
gibi davranacaktir. Timoriin ¢ikarilmas:t defans
mekanizmasinin yabanci klonlarin aktivitesini
baskilamasina olanak saglayacak ve klinik olarak
hastalik remisyona girecektir. DM'in, timor
hiicrelerinden salgilanan kimyasal bir maddenin di-
rekt toksik etkisiyle olustuguna dair hi¢ bir delil
yoktur (2). Primer tiimér en siklikla AC, gdgiis,
kadin genital bolgesi, mide, rektum, bobrek veya
testislerde goriiliir (2,5). Uzak doguda DM'le bir-
likte en sik goriilen kanser nazofaringeal karsino-
madir (20). Cinlilerde nazofaringeal karsinoma ma-
lignant hastaligin %75'ini olusturur (2). DM,
hodgkin hastalig1 dahil olmak {iizere lenfomalarla,
lenfosarkoma ve retikulum hiicreli sarkoma ile bir-
likte olabilir (2,6). DM'te karsinoma insidansini
tahmin etmek zordur. Bu oran %15-34 arasinda
degisir. Cocuk hastalarda neoplazi goriilmez (2).

Vaskiilopati: Her diffiiz vaskiilopati, iskelet
kasi iskemisi ve kas liflerinin nekrozu ile kasta in-
farkta neden olabilir. Bu durum PAN, Diabetes
mellitusda mikroanjiopatide ve atheromatéz ve
karsinomatéz mikroembolizasyonda goriiliir (5).
DM/PM'te ozellikle ¢ocukluk doneminde en-
dotelyal hiicre hasar1 ve kapillerlerin trombozunu
iceren vaskiilopati oldugu gosterilmistir (5,21).
DM/PM'te intramiiskiiler kan damarlarinda immiin
kompleks birikimleri ve kapillerlerin bazal mem-
branlarinda kalinlasma ve reduplikasyon olabilir
(5). En siddetli etkilenen bolge genellikle peri-
fasikiiler liflerdir (21).

Klinik Bulgular
1. Kas giicii kaybi

Omuz, kalga ve uyluklardaki proksimal kaslar
ile gévde ve boyun kaslarimin simetrik ve diffiiz tu-
tulumu goriliir (1,2,5,6,21-23). Akut veya haftalar-
aylar iginde sinsi sekilde gelisebilir. Alt ekstremite
daha once tutulur (1). Hastalar yiirlimek, yataktan
veya oturdugu yerden kalkmak ve merdiven ¢ik-
makta giiliikten yakinirlar. Ust ekstremite tutulu-
mu ile birlikte sa¢ taramak ve boyun tutulumu ile
bas1 yastiktan kaldirmak zorlasir (1,5,6). Farinks
kaslariin tutulumu ile yemekleri ¢ignemek ve yut-
mak giiclesir. Disfaji aspirasyona neden olabilir
(1,21,23). Ses kisikligi/disfoni gelisebilir (1,23).
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2. Deri bulgulan

DM'te deri belirtileri vakalarin 1/3'iinde kas
giicii kaybindan Once ortaya c¢ikar (21). Bu siire
birka¢ hafta ile 4 yil arasinda degisebilir (23).
DM'te deri vaskiilitinden olusan dokiintii birkag
sekilde olur. Hastaligin klasik dokiintiisii olan he-
liotrop eritem, goz kapaklar1 etrafinda koyu
menekse moru eritem ve 6dem seklinde izlenir.
Eritemli, skuamli, makiiler ve papiiler elemanlar-
dan olugan dokiintii alin, malar bolge, boyun ve
ekstremitelerin ekstansor yiizlerinde goriiliir (21).
DM'in diger karakteristik dokiintiisii Gottron belir-
tisi olarak bilinen, eklemlerin ekstansor yiizlerinde
goriilen, deriden hafif kabarik eritemli ve skuamli
dokiintiilerdir (1,2,21-23). Bu dokiintiiye 6zellikle
el parmaklarinin ekstansor yiizlerinde, dirsekler,
dizler ve medial malleoliin iizerinde rastlanir
(21,22). DM'te sik goriilen bir belirti de tirnak
yatag1 etrafinda izlenen periungal eritemdir (1,22).
Siklikla tirnak diplerinde kiymik tarzi kanamalar
(22), el parmak uglarinda fissiirler (makinist eli)
(1,4) ve telenjiektazi (1) goriilir. Raynaud
fenomeni 6zellikle diger kollajen doku hastaliklari
ile birlikte olan DM'te daha sik goriilen bir bul-
gudur (24) ve %10 oraninda goriiliir (2). Cocuklar-
da sik, erigkinlerde seyrek olarak subkutanoz kalsi-
nozis goriiliir (1,22,24). Deri lezyonlarindan poiki-
loderma, atrofi, vitiligo veya hipo-hiperpigmente
lezyonlar gelisebilir (21,24). Fotosensitivite ve pru-
ritus goriilebilir ama sik degildir (24). DM/PM'le
birlikte goriildiigi bildirilen diger deri bulgular
pannikiilit, kutandz miisinozis, multifokal lipoatrofi
(24), dermografizm, biilloz lezyonlar, iirtikeryal
lezyonlar, eritema nodozum, eritem polimorf, fol-
likiiler keratozis, hipertrikozis, hiperhidrozis, psori-
aziform eriipsiyonlar, eksfolyatif dermatit ve livedo
retikiilaristir (2).

3. Solunum sistemi bulgulari

Solunum kaslarimin tutulumuna bagli olarak
efor dispnesi ve Oksiiriikk, farinks tutulumu ne-
deniyle disfajiye bagli aspirasyon pndmonisi ve
ayrica alveolit ile %20-25'e kadar varabilen inters-
tisiyel AC hastalig1 (pulmoner fibrozis) goriilebilir
(1,2,5,6,22).

4. Kardiyovaskiiler sistem bulgular:

Hastalarin biiylik ¢ogunlugunda ileti bozuk-
luklar1 ve aritmiler goriiliir (1,24). Vakalarin
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1/3'tinde miyokardit, miyokardial fibroz ve kalp
yetmezligi goriiliir (2).

5. Gastrointestinal sistem bulgulari

Faringeal disfaji ve nazal rejiirjitasyon olabilir
(1,4). Jiivenil DM'te vaskiilite bagl olarak karin
agrilari, llserasyonlar ve kanamalar goriilebilir
(1,22,24).

6. Genitoiiriner sistem bulgulari

Renal tutulum nadirdir. Siddetli persistan
miyoglobiniiri ile birlikte renal yetmezlik
goriilebilir (6,24). Renal yetmezlik olmaksizin hafif
fokal ve mezensimal proliferatif glomerulonefrit
goriilebilir (24).

7. Diger bulgular

Ates (6zellikle gocuklarda), kilo kayb1 ve hal-
sizlik goriilebilir (1). Erken donemde el bilekleri,
elin kiiciik eklemleri ve dizlerde artralji ve artrit
goriilebilir (1,2,24).

Cocukluk ¢cagi DM'inin o6zellikleri

1. Cocuklardaki dokiintii daha erken ortaya
¢ikar ve ekzema ile karisir.

2. Gastrointestinal vaskiilit kendini kanamayla
belli eder. Cocuklarda daha siktir.

3. Subkutan kalsinozis ¢ocuk DM'ine ozgii
gibidir ve olgularin ¢ogunda goriiliir.

Cocukluk ¢agi DM'inde prognoz eriskinlere
nazaran daha iyidir. Malignansi ile birlikteligi
nadirdir. Psikolojik problemler beklenenden faz-
ladir. Hipertrikoz ve parsiyel lipodistrofi goriilebilir

2.
Gebelik ve DM

Gebelik %20 oraninda hastalig1 alevlendirir-
ken, %20 oraninda remisyon goriiliir. DM, gebelik-
te baslayabilir. Fetiis kayb1 %50'nin iizerinde olup,
gebeliklerin yaris1 vaktinden 6nce sonlanir. Gebelik
remisyonda planlanmali ve hasta en azindan her ay
gozlenmelidir. Tedavi miimkiinse oral steroidlerle
sinirlandirilmalidir (2).

Cocukluk Cagi Sklerodermatomiyoziti

Miyozitle birlikte sistemik skleroz ve DM'in
deri degisikliklerinin ve antiniikleer antikorlarin
homojendz niikleer tipinin (anti-PM/Scl antikor)
birlikte oldugu bir overlop sendromudur. Serum kas
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enzimleri normal veya hafif artmistir. DM belirti-
leri genellikle gegicidir, nonsteroidal antiinflamatu-
var ilaglar veya kortikosteroidlere cevap verir ve te-
davi genellikle gerekmez. Raynaud fenomeni,
kalsinozis ve artrit gibi sistemik skleroz bulgulari
yillarca sikayet konusudur fakat visseral tutulum
belirgin degildir (2).

Laboratuvar Bulgular:

Hafif anemi, normal veya orta derecede yiik-
sek eritrosit sedimentasyon hizi (30-50mm/saat),
akut faz reaktiflerinin (CRP, a2 globiilin gibi)
artimi ve kas enzimlerinde artig goriliir (1,3,22).
Hastaligin aktif doneminde kreatin fosfokinaz
(%65), aldolaz (%40), aspartik aminotransferaz,
laktik dehidrogenaz, alanin aminotransferaz ve glu-
tamik oksaloasetik transaminaz ytikselir (1,3.,4,21,
23,24). Tedavi ile enzim degerleri kas giiciine oran-
la daha once diizelir (1). Idrarla kreatin atilimu,
hastaligin aktif doneminde artar. 200mgr/24 saat
iizeri kreatin atilimi tanida yardimcidir (21). PM'li
hastalarin %20-25'inde anti-Jol/antisentetaz (his-
tidin tRNA sentetaza kars1 antisitoplazmik antikor)
vardir. Antisentetaz antikorlar1 pozitif olan hasta-
larda kriptojenik fibrozan alveolit, hafif artrit,
Raynaud fenomeni ve sicca sendromu goriiliir (2).
Anti-Ku antikoru prognozu iyi olan DM/SS over-
lop sendromunda, anti-KJ PM ve interstisiyel AC
hastaliginda goriiliir (2). Anti-SRP gibi sitoplazmik
antijene kars1 antikorlar olusur ve niikleer antijene
kars1 olan Mi-2 antikoru DM'le kuvvetle birliktedir
(2). Nadiren RF bulunur (2).

EMG

Inflamatuvar miyopatiye 6zgii bulgular vardir.
Polifazik, diisiik amplitiidli, kisa siireli motor {inite
aksiyon potansiyelleri ve fibrilasyonlar goriiliir
(1,6,21). EMG, DM'li hastalarin %20-30'unda nor-
mal olabilir (21).

EKG

Miyokardite ait bulgular, atrial-ventrikiiler irri-
tabilite, AV blok goriiliir (24).

AC Grafisi
Interstisiyel fibrozis vardir (25).

Patoloji
Deri: DM'te eritematdz-6dematoz deri lezyon-
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larinin histopatolojisinde sadece nonspesifik infla-
masyon goriilebilir. Bunun yanisira oldukga siklik-
la histolojik degisiklikler SLE'da goriilenlerden
ayirt edilemez. Epidermal atrofi, bazal membran
dejenerasyonu, baziler keratinositlerde vakuoler al-
terasyon, kan damarlar1 ¢evresinde lenfositik infla-
matuvar infiltrat ve interstisiyel musin depozitleri
gorliir (25,26).

Kas: Tiim hastalarda taniy1 kesinlestirmek igin
kas biyopsisi yapilmalidir (4,21). Biyopsi omuz ve
pelvis kaslarindan alinmali ve giigsiiz veya hassas
kas tercih edilmelidir (21). Kas biyopsisinde tipik
bulgular kas lif rejenerasyonu ve kas lif nekrozu ile
birlikte perivaskiiler ve endomisyal inflamasyon-
dur. PM'te kronik inflamatuvar hiicrelerle olusan
endomisyal bir infiltrasyon vardir. Bu hiicrelerin
biiyiik ¢ogunlugu sitotoksik CD8+ T hiicreleridir.
DM'te bazen farkli bir goriiniim vardir. Endomisyal
bolge yanisira perivaskiiler bolgede kronik infla-
matuvar hiicre infiltrasyonu goriiliir. Bu hiicreler
genellikle CD8+ T hiicreleridir fakat bunlar biiyiik
miktarda CD4+ T hiicreleri ve B hiicreleri ile bir-
liktedir (4).

Magnetik rezonans (MRI) tan1 koymada, uy-
gun biyopsi yerini tespit etmede ve hastaligin
gidisini izlemede kullanilir (27). MRI ile hastaligin
aktif doneminde 3 tip degisiklik gozlenebilir.
1. Lenfosit ve makrofajlardan olusan interstisiyel
inflamatuvar infiltrat, 2. segmental kas lifi nekrozu
(iskelet kas1 transvers ¢izgilenmelerde kayip,
sarkoplazmin hyalinizasyonu, fragmantasyon
ve/veya dejenere kas fragmanlarinin fagositozu)
veya3. vaskiilopati.

3. olay ¢ocukluk ¢agi DM'inde goriilebilir ve
damar duvarlarinda immiinkompleks depolan-
malar1 gozlenir (26).

Tam Kriterleri (Bohen ve Peter'a ait) (1,22)

1. Omuz, pelvis ¢evresi kaslariyla, boyun flek-
sorlarinda kronik, simetrik kas kuvveti azalmasi

2. Kas biyopsisinde miyozit bulgulari; iltihap,
nekroz, lenfositoz, rejenerasyon, perifasikiiler
atrofi.

3. Serumda 0lgiilebilen kas enzimlerinden al-
dolaz ve/veya kreatin fosfokinazin yiikselmesi

4. Elektromiyografik bulgular
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5. Karakteristik deri belirtileri

a. Goz kapaklar etrafinda 6dem ve menekse
moru renginde renk degistirme (heliotrop)

b. Ozellikle ellerin ve diger eklemlerin ekstan-
sor yiizlerinde eritemli-skuamli dokiintii (Gottron
belirtisi)

Deri dokiintiisiiniin de bulundugu 3 veya 4 kri-
terin bir arada bulunmasi kesin tani koydurur.

Ayiric1 Tam (1,2,21,22)

1. Noromiiskiiler hastaliklar

Kas distrofileri (Cocukluk yaslarinda): Aile
anamnezi ve yavag progresif olmalar ile ayrilirlar.

Myastenia gravis: Ekstraokuler kaslar1 tutmasi,
EMG bulgular1 ve kas enzimlerinin normal olmast
ile ayrilir.

2. Inkliizyon cismi miyoziti (Eriskin): Klinik
olarak PM'e benzer. Sadece kas biyopsisi ile ayrila-
bilir. EM'da; Kas lifleri niikleusunda virus benzeri
inkliizyonlar var.

3. Endokrin miyopatiler (Hipotiroidi)
4. Kalitsal enzim defektlerine bagli miyopatiler

Metabolik miyopatiler, glikojen depo hastalig1
ve lipid depo miyopatileri (biyopsi bulgulan ve
agrili ataklar DM/PM'ten farklidir.)

5. Infeksiydz miyopatiler (viruslar, toksoplaz-
moz, triginoz)

6. Toksik miyopatiler (alkol, klorokin, kor-
tikosteroidlere bagli)

7. Sarkoidoz veya paraneoplastik sendromlara
bagh

Sarkoidozda nadiren yaygin kas tutulumu olur
ve bu DM'in dokiintiisiine benzer dokiintii ile bir-
likte olabilir.

8. RA, SLE

Bu hastaliklarin seyrinde kas tutulmasi
goriilebilir.

9. Skleroderma

Bazen skleroderma ile beraber dermato-veya
saf polimiyozit olusabilmektedir.

Tedavi

1. Kortikosteroidler (KS)

KS tedavisi hemen hemen tiim hastalarda
gereklidir (4,16,25). Prednizon 0.5-1.0mg/kg veri-
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lir (25). Baslangic olarak 60-120mg/giin gereklidir.
Bu doz klinik ve serum enzimlerindeki diizelme ile
ve idrar kreatin atilimiin azalmasi ile tedricen
azaltilir (16). 5-15mg/giin olan idame dozu aylarca,
hatta yillarca gerekebilir. Yiiksek doz prednizon te-
davisinden iki ay sonra klinik belirtiler, serum CPK
seviyesi ve 24 saatlik idrar kreatin atiliminda
diizelme goriilmezse metilprednizolonun bolus in-
flizyonu denenebilir (li¢ ardisik giinde 1 gr).
Alternatif olarak antimetabolit eklenebilir (16).
KS'e bagli miyopati, tedaviden 4-6 hafta sonra
olusabilir (25).

2. Azatiyoprin

KS'le kontrol altina alinamayan hastalar veya
kortizonun yan etkileri ¢ok goriilenlere eklenebilir
(4,22). Kortizonun, giinde 2-3mg/kg azatiyoprinle
kombinasyonu en iyidir (25).

3. Metotreksat

KS'lere direngli, hastalik belirtilerinin
baslangicindan taniya kadar gecen siiresi uzun ve
belirgin organ tutulumu olan hastalarda tedavide
KS'lerle birlikte oral/paranteral verilmelidir (1).
7.5-15mg/hf veya 0.5-0.8mg/kg haftalik intervaller
halinde IV verilebilir (2).

4. Siklosporin

Prednizon ve immiinsupresiflere cevap ver-
meyen hastalarin tedavisine ilave edilen 5mg/kg
siklosporinden fayda saglanabilir (2). Cocuklarda
2.5-7.5mg/kg dozunda etkilidir ve tek basina
baslangic tedavisi olarak kullanilmistir (2,28).

5. Immiinglobiilin

IV Ig 1mg/kg, 2 giin, her ay. 4-6 aydan uzun
siire verilir. Diisiik dozlarda etkili olup, siklos-
porinle kombine edilebilir (2).

6. Siklofosfamid

100mg/giin fibrozan alveolitte faydalidir (2).

7. Hidroksiklorokin

Steroid ve sitostatiklere ilave olarak 200-
400mg/giin verildiginde deri lezyonlarma etkili ve
kortizon dozunu diisiik tutmakta yardimcidir
(2,22,28).

8. Tedavide alternatifler

Indometazin, hafif miyopatisi olan gocuklarda
KS kullanmaksizin verilir. Hastalig1 siddetli olan ve
immiinsupresiflere cevap vermeyen hastalarda le-
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vamizol 100 mg/haftalik dozda ve plazmaferezis
faydalidir. Ekstrakorporeal fotokemoterapinin
diger tedavilerle kombinasyonu faydali olabilir.
Dapson, pentoksifilin, tiim viicut radyasyon tedavisi,
antiplatelet ajanlar (aspirin; 650mg/giin) kul-
lanilmistir. Oral aliiminyum oksid (2.4g/giin), ¢ocuk-
ta kalsinozis tedavisinde kullanilmigtir. Bu preparat
fosfatin intestinal absorbsiyonunu azaltir (2).

Kas giiciinde diizelmenin KS'lere baglanmasin-
dan yaklagik 3 ay sonra goriilebilecegi unutulma-
malidir (1). Kontraktiirlerin gelisimini 6nlemek
icin hastaligin erken ddéneminde rehabilitasyon
caligmalarina baslanmalidir (1,2,4). Tedavide sik
karsilagilan bir problem, steroidlerin kendi yaptik-
lar1 miyopatinin hastaligin alevlenmesi ile karisa-
bilmesidir (1,2). Ani baglayan bu durumda kalga
fleksorlerinde zayiflik ve atrofi gelisir (3). Serum
enzimleri normal olmakla birlikte 24 saatlik idrarda
kreatin atilimi artmastir (2,3).

Phosphorus 31 Magnetic rezonance spec-
troscopy (MRS); noninvazif bir yontem olup tedavi
degisikliklerine karar vermekte yardimcidir.
Hastaligin aktivitesi ve relatif olarak inaktif
donemleri dokiimante etmekte en giivenilir bilgileri
verir (27).

Prognoz

Gegmis yillarda %25-80 olarak bilinen Gliim
orani, tedavide KS ve antimetabolitlerinin kullanil-
masi ile azalmistir (23). KS'lerin kullanimindan
sonra 5 yillik hayat beklentisi %80-90'a ¢ikmistir
(1). Azatiyoprin'le kombine tedavi, steroidin tek
bagina kullanimindan alinan sonug¢lardan daha
iyidir (2). Prognozu koti etkileyen faktorler ileri
baslangic yasi, malignite varligi, tedaviye geg
baslanmasi, aspirasyon pndomonisi, kalp tutulumu
ile KS'ler ve immiinsupresif ilaglara bagl komp-
likasyonlardir. Cocukluk ¢aginda ise sindirim siste-
mi vaskiiliti ve sepsis kotii prognoz belirtileridir

(D).
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