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Özet 
Dermatomiyozit çizgili kasların nonsüpüratif inflamas-

yonu ve tipik deri lezyonları ile karakterize bir multisistem 
hastalıktır Birçok özelliği erişkin farından farklı olan juvenil 
dermatomiyozitde deri döküntüsü ön planda olup klinik olarak 
ağır seyretse de prognoz erişkinlere göre daha iyidir. 

Bu yazımızda tipik deri döküntüsü, kas güçsüzlüğü ve 
serum kas enzimlerinde yükselme ile juvenil dermatomiyozit 
tanısı koyduğumuz 5 yaşındaki bir kız olguyu sunuyoruz. 
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Dermatomiyozit ( D M Z ) , çizgili kasların non
siipüratif inflamasyonu ve tipik deri lezyonları ile 
karakterize bir multisistem hastalığıdır. Hastalığın 
nedeni bilinmemesine karşın patogenezde hücresel 
immün mekanizmanın rol oynadığı düşünülmekte
dir. D M Z ' l i hastaların doku kültüriinde lenfositler
den sa l ınan lenfotoksinlerin kas hücre ler inde 
öldürücü etki yaptığı gözlenmiş ve tutulmuş kasın 
kan damarlarında immünglobul in ve kompleman 
birikimleri saptanmıştır (1,2). Etyolojide bakteriyel 
ve viral infeksiyonlar özellikle pikarnovirüslerden 
Coxsackie-B suçlanmaktadı r (3,4). Çocuklarda 
H L A - B 8 ve H L A - D R 3 yüksek insidansta bulun
muş ve juvenil de iTnatomiyoz i t in ( J D M Z ) pato-
genezinin immünogenet ik kontrol altında olduğu 
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Summary 
Dermatomyositis is a multisystem disorder with the non

suppurative inflammation of striated muscle and characterized 
by typical cutaneous lesions. Several features of juvenile der
matomyositis differ from the adult form. Cutaneous lesions 
predominate and the prognosis is considered guarded in juve
nile dermatomyositis. 

We present a 5-year-old girl patient in whom juvenile 
dermatomyositis is diagnosed with typical cutaneous lesions, 
muscle weakness and elevated serum levels of enzymes re
leased from muscle. 
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ileri sürülmüştür. J D M Z ' d e stafılokoksik mfeksi-
yonlarm insidansı artmış olup bu çocuklarda daha 
sonra kalsinozis gelişmektedir. Yapılan bir çalışma
da stafılokoklara karşı granülosit kemotaksisinde 
defekt olduğu gösteri lmiş ve bunun genellikle 
serum faktörleri ile bağlant ı l ı o lduğu i leri 
sürülmüştür. İmmünolojik anormallikleri (stafılo
koksik infeksiyonlar) takiben kalsinozis gelişi
minin nedeni bilinmemesine karşın bu olasılık akıl
da tutulmalıdır (5-7). 

J D M Z ortalama 8-9 yaş civarında başlamakta 
olup nadiren 2 yaş öncesi ortaya çıkar ve kızlarda 
erkeklerden daha sıktır. Sistemik lupus eritema-
tozus (SLE) , romatoid artrit ve Henoch-Schönlein 
purpurasmdan daha az görülmektedir (1). Birçok 
özelliği erişkin formdan farklıdır (5). Tablo l 'de 
J D M Z ve erişkin dermatomiyozitin ( E D M Z ) kl in ik 
ve patolojik bulgular yönünden karşılaştırılması 
görülmektedir. J D M Z klinik olarak ağır seyretse de 
prognoz erişkinlere göre iyidir. D M Z ' i n tanısı 
Bohen ve Peter'e ait kriterler esas alınarak konul-
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Tablo 1. Juvenil dcrmatomiyozit vc erişkin dermatomiyozitin karşılaştırılması 

Tablo 2. Dermatoıniyozit le tanı kriterleri (2) 

Omuz, pelvis çevresi kasları ile boyun fleksorlarmda kronik, simetrik kas kuvveti azalması 
Kas biyopsisinde miyoz.it bu lgular ı : iltihap, nekroz, lenibsitoz, rejenerasyon, perifasikûler atrofi 
.Serumda ölçülebi len kas enzimlerinden aldolaz ve /veya kreatin fosfokinaz ' ın ( C P K ) yükse lmesi 
Eleklroıniyogral ik bulgular 
Karakteristik deri belirtileri 
a) G ö z kapaklar ı etraf ında ö d e m ve m e n e k ş e moru renginde renk değiş t i rme (heliotrop) 
b) Özel l ik le ellerin ve d iûer eklemlerin eks tansör yüz le r inde eritemli-skuamh döküntü (Gottron belirtisi) 

maktadır. Deri döküntüsünün de bulunduğu üç veya 
dört kriterin birarada bulunması kesin tanıyı koy
durur (2). Tablo 2'de D M Z ' i n tanı kriterleri 
görülmektedir. 

Bu yazımızda tipik deri döküntüsü, kas güç
süzlüğü ve serum kas enzim Serinde yükselme ile 
J D M Z tanısı koyduğumuz 5 yaşındaki bir olguyu 
sunuyoruz. 

O l g u 

5 yaşında kız hasta; bir aydır devam eden hal
sizlik, eklem ağrıları, yüzde, kol vc bacaklarda or
taya çıkan kızarıklıklar nedeni ile polikliniğimize 
başvurdu. Tetkik vc tedavi amacıyla servisimize 
yatırılan hastada yapılan fizik muayenede omuz. ve 
pelvis çevresi kaslarında kuvvet azalması saptandı. 
Dermatolojik muayenede; göz kapaklar ında , 
yanaklarda ve çenede kırmızı-mor renkli eritem 
saptandı (Şekil 1). Diz ve dirseklerin dış yüzünde 
eritemii, skuamlı papüler lezyonlar mevcuttu (Şekil 
2,3). Bacaklarda livedo retikülaris olduğu gözlendi. 
Laborattıvar tetkikleri incelendiğinde; tam kan 
sayımı normal olup sedimantasyon 40 mm/saat idi. 
Serum enzimlerinden kreatin fosfokinaz (CPK.), al
dolaz, S G O T ve L D H seviyeleri normal sınırların 
üstünde saptandı. İmmünglobulin, komplcman sc-

Şekil 1. Olgunun göz kapakla r ında , yanaklarda ve çenede 
karakteristik eritemin g ö r ü n ü m ü 
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Şekil 2. Dirseklerin dış yüzündek i eritendi skııamlı papü le r 
lezyonlar 

viyeleri, antinükleer antikor ( A N A ) ve böbrek 
fonksiyonları normal olarak değer lendir i ld i . 
Akciğer grafisi normal olup kalp sesleri ritmikti. 
Hastaya bu bulgularla D M Z tanısı kondu. Tedavi 
olarak 2 mg/kg prednizolon (40 mg/gün) başlandı. 
Tedavinin birinci ayında serum enzimleri ( C P K , al-
dolaz, SGOT, L D H ) normal seviyelere indi. İkinci 
ayın sonunda deri lezyonları düzeldi ve kas za
yıflığı normale döndü. Steroid dozu yavaş bir şe
kilde düşürülerek hasta 10 mg/gün olarak idame 
dozuna alındı. 

T a r t ı ş m a 

D M Z ' d e görülen deri lezyonları karakteristik 
olup üst göz kapaklarında patognomonik menekşe 
moru (heliotrop) critem vardır. Birlikte periorbital 
ve fasiyal ödem olabileceği gibi yüzde S L E ' a ben
zer şeki lde kelebek manzaras ında eritem de 
görülebilir. Diğer karakteristik döküntüler eklem
lerin ekstansör yüzlerinde görülen deriden hafif 

N u r d a n I.I-'NK \e A r k 

Şekil 3. Dizde eritemli skııamlı lezyonlar ve bacaklarda l ivedo 
ret ikülarisin g ö r ü n ü m ü 

kabarık eritemli skuamlı lezyonlardır (Gottron be
lirtisi). Bu bölgelerde daha sonra hiperpigmentas-
yon veya vitiligo tarzında pigmenter değişiklikler 
gelişmektedir (1,2,8). Olgumuzda göz kapaklarında 
menekşe moru, yüzde kelebek tarzında eritem mev
cut olup diz ve dirsek bölgesinde eritemli skııamlı 
döküntüler saptandı. 

Hastalığın başlangıcı sıklıkla sinsi olup kas 
kuvveti azalması yavaş gelişmekte ve genellikle ilk 
olarak ekstremitelerin ve gövden in proksimal 
kaslarında ortaya çıkmaktadır. Çocukta yürüme 
bozukluğu (hantal y ü r ü m e ) ortaya çıkabilir . 
Merdiven çıkma, yerden desteksiz kalkma, bisik
lete binme, saç tarama ve giyinme gibi fonksiyon
ları yavaş yavaş kaybedebilir. Kas güçsüzlüğünün 
gösterilmesinde en iyi muayene yöntemi kliniktir. 
Supinasyon pozisyonunda baş kaldırma yeteneği 
(boyun fleksör kuvveti), oturma (abdominal kas 
kuvveti) ya da yardımsız ayağa kalkma (Gowcr's 
sign) kriter olarak alınır. Bunları yapan hastada 
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pratik olarak kas zayıflığı yoktur denebilir (1,2,8). 
Olgumuzda yaptığımız muayenede kas güçsüzlüğü 
saptandı. 

D M Z ' d e laboratuvar tetkiklerinde C P K , al-
dolaz, SGOT, L D H gibi serum enzimleri artmış 
olarak saptanır. Eritrosit sedimantasyon hızı artmış 
veya normaldir. Romatoid faktör genellikle negatif 
olup A N A düşük titrede pozitif olabilir. J D M Z ' l i 
21 hastada yapılan bir çalışmada; 6 hastada C3 ve 
C4 seviyeleri düşük olarak saptanmış ve bunun 
dolaşan immün komplekslerin varlığı ile ilişkili 
olduğu sonucuna varılmıştır. Gastrointestinal tutu
lumda gaitada belirgin veya gizl i kan saptanabilir. 
Radyolojik tetkiklerde yumuşak dokuda kalsiyum 
birikimleri görülebilir (1,2,5,8). Olgumuzda serum 
enzimleri ( C P K , aldolaz, SGOT, L D H ) yüksek 
olarak saptandı. A N A negatif olup, immünglobulin 
ve komplcman seviyeleri normal sınırlar içinde idi. 
D M Z ' d e kas biyopsisi elektromiyografık ( E M G ) 
olarak güçsüzlüğü kanıtlanmış kastan gerekirse 
birkaç kez alınmalıdır. Erişkinde D M Z tanısı ko
yarken hemen daima E M G ve kas biyopsisi yap
mak gerekir. Çocukluk yaşında ise deri döküntüsü 
çok ön planda olup kas biyopsisi döküntünün tipik 
olmadığı ve geçici olduğu durumlarda gereklidir 
(1,2). Olgumuzda tipik deri döküntüsü, kas güçsüz
lüğü ve serum kas enzimlerinde yükselme ile D M Z 
tanısı kondu. 

J D M Z ' d e sistcmik tutulum görülebilir . 
Gastrointestinal tutulum sık olup bu herhangi bir 
seviyede ortaya çıkar. Hastalarda yutma güçlüğü, 
karın ağrısı, perforasyon, melena ve konstipasyon 
görülebil ir . Artrit/artralji, lenfadenopati, hepa-
tosplenomegali olabilir. Pulmoner hastalık (inters-
tisyel, hemorajik veya ploritik), oküler tutulum (iri-
tis, retinit) ve santral sinir sistemi tutulumu (kon-
vulsiyonlar) ortaya çıkabilir. Hastaların %7-8'inde 
solunum kapasitesinde belirgin bir azalma saptan
mıştır. Kardiyak anormallikler J D M Z ' d e az ol 
may ıp miyokardit ve aritmiye bağlı ö lümler 
görülebil ir . Serum L D H izoenzimlerinin se
viyelerinin ölçülmesi subklinik kardiyak tutulumun 
tanısında yardımcıdır. J D M Z ' d e hafif glomerüler 
değişiklikler bildirilmiştir. Bu nedenle D M Z ' l i 
çocukların pulmoner, kardiyak ve renal tutulum 
açısından izlemi uygundur (1,2,8-10). Olgumuzda 
artralji dışında sistemik bir tutulum saptanmadı. 

Hastalığın akut devresinde solunum sistemi ve 
gastrointestinal tutulum yönünden hastanın ince
lenmesi uygun olup, bu konuda yapılan yeterli 
bakım hayat kurtarıcı olabilir. Yutma güçlüğü varsa 
yumuşak ve sıvı diyet verilir. Endotrakeal en-
tübasyon ve trakeostomi gerekebilir. Hastalar ın 
çoğunda kortikosteroidler etki l i olup 1-2 
mg/kg/gün veya 60 mg/m2/gün başlanır. Hastanın 
k l in ik bulguları ve kas enzimlerinde d ü z e l m e 
görüldükten sonra doz yavaş yavaş düşülür . 
Genellikle enzim seviyeleri 1 -2 hafta içinde normal 
değerlerine iner ve bunu kl inik düze lme izler. 
Steroid dozu hız l ıca düşürü lmemel id i r . A k s i 
takdirde birkaç hafta içinde nüksler ortaya çıkar. 
Seram enzim seviyelerini ve klinik semptomlar ı 
süprese eden en düşük doz genellikle 1-2 yıl 
süresince kullanılır (1,2,8). Steroid tedavisine ce
vap vermeyen veya yan etkileri ortaya çıkan olgu
larda sitostatik ilaçlardan metotreksat, azatioprin, 
siklofosfamid ve siklosporin kullanılabilir (11). 
J D M Z ' l i bir grup hastada yapılan çal ışmada intra-
venöz gamaglobulin ( I V G G ) kas güçsüzlüğüne ve 
deri döküntülerine etkili bulunmuş ve belirgin bir 
yan etki göz lenmemiş t i r (12-14). Patogenezde 
Coxsackie virüslerinin rolü antiviral ajanların veya 
interferonun kullanımının hastalığın tedavisinde 
faydalı olabileceğini düşündürmüştür (12,13,15). 
Kalsinozis oluştuğunda tatminkar bir tedavisi yok
tur. Oral a lüminyum hidroksit ile kalsinozis kutisin 
başarı l ı bir şeki lde tedavi edi ldiği bir olgu 
bildirilmiştir (16). 

F iz ik tedavi kontraktürlerin önlenmesinde ve 
kas güçsüzlüğünün normale dönmesinde etkilidir. 
Özellikle boyun ve aksilla civarında deri hijyeni 
önemlidir. Yeterli bir şekilde tedavi edilen çocuk
larda prognoz iyidir. Tedavi edi lmemiş olgularda 
mortalité %40 civarındadır. Ölüm palato-respiratu-
ar tutulum veya gastrointestinal tutuluma bağlı 
olarak ortaya çıkan hemoraji veya perforasyona 
bağlıdır ki bu durum 2 yıl içinde gelişir. D M Z ' i n 
geç komplikasyonu olarak insülin rez is tans l ı 
lipodistrofi ve hiperandrojenizm tanımlanmış t ı r 
(1,17). 

Bu yazıda J D M Z tanısı alan ve steroid tedavi
sine iyi cevap veren 5 yaşında bir olgu sunuldu. 
Hastalığın tanısı, klinik özellikleri ve tedavisi göz
den geçirildi. 
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