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Dermatomiyozit: Bir Olgu Sunumu
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OZET

Idiopatik Inflamatuar miyopatilerden olan ve deri dokiintiileri ile ka-
rakterize dermatomiyozit nadir goriilen bag dokusu hastaliklarindan-
dir. Proksimal Kaslarda progresif giicsiizliik, yiiksek kas enzimleri
elektromiyogramda ve kas biyopsisinde anormal bulgular, karakteris-
tik deri dékiintiileri tani kriteridir. Amacwmiz nadir goriilen ¢izgili kas-
larin bu inflamatuar hastaligini bir olgu ile irdelemektir.

Anahtar Kelimeler: Dermatomiyozit

SUMMARY

Dermatomyositis: A Case Report

Dermatomyositis is a rare connective tissue-disease which 1s characte-
rized by skin lesions and it is an idiopathic inflammatory myopathy.
The diagnostic criteria of the disease are progressive weakness of the
proxymal extremity muscles, elevated creatine kinase (CK) levels, myo-
pathic electromyographic (EMG) findings and abnormal findings in
muscle biopsy and typical skin manifestations.
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GiRis

Polimiyozit ¢izgili kaslarin inflamasyonu ile karakte-
rize, etiyolojisi bilinmeyen, akkiz ve kronik bir hastalik-
tir. Karakteristik deri dokiintiileriyle birlikte giden poli-
miyozit “dermatomiyozit” olarak adlandirlir (1,3). Has-
talik ¢cocukluk ¢aginda (10-15) ve orta yaslarda (45-55)
olmak {izere iki yag doneminde sik goriiliir (2). Polimi-
yozit/dermatomiyozit nadir goriilen hastaltklarindandir.
Insidans degisik yayinlarda milyon da 2-10 yeni olgu/yil
olarak verilmektedir (1,2). Otoantikorlarin varligi, infla-
matuar kas patolojisi, diger otoimmun hastaliklarla ilis-
kisi ve glukokortikoid tedaviye verilen yanit immunolo-
jik hastalik olabilecegini diistindiirmiistiir (1).

OLGUSUNUMU

14 yasinda Erkek Hasta. Poliklinigimize; halsizlik, el
ayaklarinda agn, hareket kisitlilig1, goz kapaklarinda do-
kiintii sikayetiyle bagvurdu.

Daha 6nceden 6nemli bir gikayeti olmayan hastanin
yaklagik beg ay Once g6z kapaklarinda lila rengi dokiin-
tiiler baglamis. O zamandan beri halsizligi olan hasta 6n-
celeri merdiven ¢ikan ¢ikarken, daha sonralar normal
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giinliik aktivitelerini yaparken el ve ayaklarinda hareket
kisithiligi, agn sikayetleri baglamus. 1 aydir yutma giiglii-
gii de olan hasta ileri tetkik i¢in yatirildi.

Hastanin 6zgecmisinde ve soy gecmisinde 6nemli bir
ozellik yoktu. Fizik muayenesinde tansiyonu 110/80,
kardiyak nabiz ise dakikada 100/R’idi. Kardiyak muaye-
nede kalp sesleri ritmik, tifiiriim yoktu. Solunum sesleri
olagan, batin rahat, organomegali saptanmadi. Alt ve iist
ekstremite 6zellikle proksimal kgsla;da,étroﬁ mevcuttu.
Rose-Walton derecelenditiifiesiné (2) gore hastanin 5
diizeyinde oldugu belirlendi (belirgin 6rdekvari yiiriisiis,
lordozda artma, merdiven ¢ikamama ve oturdugu yerden
desteksiz kalkamama.)

Hastanin yapilan laboratuar tetkiklerinde hemogram-
da 6nemli bir 6zellik yoktu. Sedimentasyon hiz1 saatte 60
mm. idi. Glukoz, tire, kreatinin, total protein, albumin,
globulin, bilirubinler, sodyum, potasyum, kalsiyum, fos-
fat normal referans aralifindaydi. AST 252, ALT 111,
LDH 1268, CK 2315 U/L olarak saptandi. T3, T4, TSH,
kortizol diizeyleri normal, HbsAg ve anti HCV negatif
idi. Hastaya yapilan ultrasonografide patoloji yoktu. Bii-
tiin bu bulgular ile hastada 6n planda inflamatuar kas
hastalig1 olabilecegi diisiiniildii. Bunun iizerine CRP,
ANA, RF diizeyleri istendi; iicii de negatif geldi. Hasta-
ya yapilan ENMG ile incelenen kaslarda yaygin olarak
polifazik, siklikla kisa siireli ve kiigiik voltajli positif
keskin dalga, fibrilasyon potonsiyelleri ve yer yer igne
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hareketi ile yiiksek frekansli potansiyel bosalimlar sek-
linde spontan aktiviteler elde edildi. Bu bulgular primer
kas hastalig1 ile uyumlu olup, &ncelikli olarak inflamatu-
ar kas hastaligim diistindiirmektedir. Bunun iizerine has-
taya sol deltoid kasindan kas biyopsisi yapildi. Patolojik
degerlendirme igin kesitler % 10’luk formaldehit fiksas-
yonundan sonra Hematoxsilen-Eosin ile boyandi. Mik-
roskobide intestisyel ve perivaskiiler inflamatuar hiicre-
ler (lenfositler ve az sayida plazma hiicreleri),baz1 kas
liflerinde nekroz goriildii. Tani inflamatuar kas hastaligi,
klinik ile degerlendirildiginde dermatomyozit olarak de-
gerlendirildi.

Bunun iizerine hastaya kg bagma 1 mg prednizolon
baglandi. 1 haftalik prednizolon tedavisi sonunda hasta-
nin CK diizeyi 1206, ALT; 45, LDH; 1065 U/L’e diistii.
Bunun lizerine prednizolon tedavisi ile taburcu edilen
hasta ayaktan periyodik poliklinik kontroliine alindi. 1 ay
sonraki kontroliinde CK ; 560, LDH; 350, AST; 35 ALT;
40 U/L olarak saptandi. Hastanin genel durumu iyi, sika-
yetlerinde belirgin bir azalma ve hareketlerindeki kisithi-
ligin kayboldugu goriildii.

TARTISMA

fdiopatik inflamatuar bir kas hastalig1 olan dermato-
miyozit olgularmin % 89-100’iinde kas giicsiizliigi go-
riiliir. Hasta sinsi, ilerleyici, agrisiz ve simetrik bir prok-
simal kas gii¢siizliigiinden yakinir. Tutulan baslica kaslar
omuz, kal¢a ve boyun kaslaridir. Arka farengeal ve 6zo-
fagus iist 1/3 kaslarinin tutulumuna bagl olarak ¢igne-
mede giicliik, disfoni, disfaji (% 10-15), nazal geriirjitas-
yon ve aspirasyon goriilebilir. Dermatomiyozit i¢in ol-
dukga tipik olan bazi cilt ve mukoza lezyonlan vardir. En
karakteristik olanlan iist goz kapaginda gorilen leylak
renginde heliotrop ras, periorbital 6dem, gottron papiille-
ri, 6zellikle yiiz ve boyunda olmak iizere ftosensitif eri-
temato makiiler eriipsiyonlar ve tirnak yatag: ile ilgili ba-
71 degisikliklerdir (1).

Dermatomyozitle kanser birliktelii yaklagik %
20°dir. Cogunlukla over ve mide kanserleri saptanir. Ko-
til prognozu gosterir. Kalsinoz 6zellikle ¢ocuk olgularin-
da goriiliir ve ge¢ donemde ortaya cikar (6). Kas hasar-
na bagl olarak CPK, LDH, aldolaz, SGOT, SGPT yiik-
selir. Aktif kas hastalifinin en hassas isareti CPK’dir.
Hasarli iskelet kasindan dolay1r miyoglobin de yiikselir.
Anemiye, yiiksek sedimentasyon hizina, dolasan immun
komplekslere rastlanilabilir, ancak nonspesifiktirler. An-
ti Jo antikoru ozellikle ates, raynaud fenomeni ve inters-
tisyel akciger hastaligiyla giden olgularda saptamir. Kar-
diyak komplikasyonlan olan olgularda ise Anti SRP dik-
kati gekmektedir. (1,4).

Bohan ve Peter tarafindan belirlenen idiopatik infla-
matuar Miyopatilerin 5 tani kriteri vardur:

1- Proksimal kaslarin genellikle progresif ve simetrik

glicsiizliigi

2- Kas enzimlerinde artis (6zellikle CPK)

3- Kas biyopsisinde miyozit kaniti

- tip 1 ve 2 kas liflerinin nekrozu

- fagositoz

- kas liflerinde dejenerasyon ve rejenerasyon kani-
t1 ve miyofibril biiyiikliigiinde degisiklikler.

- Endomisyal, perimisyal, perivaskiiler veya in-
terstisyel mononiikleer hiicreler

4- EMG’de primer kas tutulus triadi

- ufak, kisa, diisiik amplitiidlii polifazik motor iinit
potansiyeller
- istirahatte bile fibrilasyon potansiyeli
- yiiksek frekansh tekrarlayan bogalimlar
5- DM’nin tipik dokiintiileri
- heliotropik rag, gottron papiilleri, gottron belirti-
si.

Bu kriterler bilinen tiim miyopati nedenleri dislandi-
#1 zaman gegerlidir. Ilk 4 kriter bulundugu zaman kesin,
3 kriter varlifinda biiyiik olasilikla, 2 kriter varhiginda
olas1 [iM’den bahsedilir. 5 kriter varliginda aym1 yorum-
lar dermatomiyosit igin yapilir (2).

Ayiricl tanida kas giigsiizliigiine yol agan biitiin has-
taliklar akla gelmelidir. Erken yasta baglangi¢ ve yakin
akrabalarda benzer semptomlarin olmasi halinde akla
miiskiiler distrofi, enzim eksiklik halleri ve depo hasta-
liklar1 gelmelidir. Hipotirid miyopatisi, myasthenia gra-
vis, miiskiiler distrofiler, polimiyaljia romatika gibi has-
taliklardan ayirict tanisi yaptlmalidir. Elektrolit denge-
sizligi, alkol alimi, karbonhidrat ve lipid metabolizma
bozukluklar1 da benzer tablolar yapabilirler (3). Uzun sii-
re ve yiiksek doz steroid kullananlarda da steroid miyo-
patisi gelisebilir (1). Heliotrop rasa benzer cilt bulgusu
alerjik hastalarda, trisinozda ve miyopati ile giden sarko-
idozda goriilebilir (1).

Tedavinin amaci inflamasyonu durdurmanin yam si-
ra kas giicli ve fonksiyonlari korumaktir. Miimkiin oldu-
gunca erken ve yiiksek dozda glukokortikoid (40-60 mg)
baglanmalidir. CPK diizeyi normale gelinceye kadar ay-
m dozla devam edilmeli, daha sonra doz tedrici olarak
azaltdmalidir (3).

Glukokortikoide direngli vakalarda methotrexate ya-
rarl1 olabilir. Direngli olgularda methotrexatechlorambu-
cil-glukokortikoid kombinasyonu verenler de vardir (1).
Direngli vakalarda intravendz immunglobulin tedavisi
etkili bulunmustur (5).

Biz de poliklinigimize halsizlik ve gii¢ kayb sikaye-
tiyle gelen hastada ayrintili anamnez, fizik muayene ve
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aldigimiz rutin biokimya tetkiklerinde CPK, AST, ALT,
LDH diizeyinin yiiksek olmasi nedeniyle miyopati olabi-
lecegini diigiindiik. Hastanin herhangi bir ila¢ kullanim
oykiisii yoktu. Aywrici tan agisindan tiroid hormon ve
kortizol diizeylerini istedik. Normal sinirlar igindeydi.
Hepatit tetkiklerinde bir patoloji izlenmedi. Aile anam-
nezi olmamasi bizi miiskiiler distrofi, enzim eksiklik hal-
leri ve depo hastaliklarindan uzaklastirdi. Yaptigimiz
ayirici tam1 ve ¢ektigimiz EMG ile idiopatik inflamatuar
miyopati diislindiiglimiiz hastada goz kapaklarinda tipik
dokiintiilerin olmasi nedeniyle, oncelikle olgumuzun
dermatomiyozit olabilecegini diislindiik. Yaptigimiz his-
topatolojik inceleme sonucunun da uyumlu gelmesi iize-
rine Bohan ve Peter tarafindan belirlenen idiopatik infla-
matuar miyopatilerin 5 tan1 kriterini tamamlams olduk.
Bunun iizerine hastaya bagladigimiz glukoterapi ile has-
tanin genel durumu diizeldi, sikayetleri hafifledi, kas gii-
ciinde diizelme saglandi. Kan biokimya degerleri normal
diizeye indi.

SONUC

Bohan ve Peter tarafindan belirlenen Idiopatik Infla-
matuvar Miyopatilerin 5 tam kriteri vardir. Bu kriterlere
gore dermatomiyozit tamisi konulan hasta kg bagina 1 mg
prednizolan tedavisine olumlu klinik yanit vermis ve en-
zim degerleri diigmiistiir ve periyodik poliklinik kontro-
Liine alinmigtir.
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