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OLGU: 7 yas kiz hasta

SIKAYET: Halsizlik, yorgunluk,
Agiz ve elde yaralar



e HIKAYE: Bilinen Tip 1 DM tanisi olan hasta son
1 aydir oturup kalkarken, merdiven cikarken
zorlanma, agiz kenarinda ve ellerde yara

sikayeti mevcutmus.



Ozgecmis

26 yasindaki anneden 39. gestasyon haftasinda
NVSD ile, 2950 gr dogmus

YDYBU hikayesi yok
Noromotor gelisimi yasitlarina gore normalmis
2,5 yil dnce Tip 1 DM tanisi almis



Soygecmis:

 Anne: 31 yas,ev hanimi, SS

* Baba: 33 yas ,elektrik teknikeri, SS
Anne ve Baba arasinda akrabalik yok.

1. Cocuk: hastamiz
2. Cocuk: 4 yas, kiz, SS



Fizik muayene:

Boy: 116 cm ( 10-25p)
Kilo: 21 kg ( 25-50p )
Tansiyon: 90/60 mmHg

Solunum sayisi: 24/dk
Nabiz: 72/dk

Ates: 36.2 C



Fizik muayene:

Cilt : Turgor,tonus dogal. Ag1z kenarinda, burun
uizerinde makiilopapiiler dokiintii. El

armaklarinda fuziformlasma, tirnak agisinda
<aybolma

Bas/Boyun : Dogal

SS: Her iki hemitoraks solunuma esit katiliyor. Toraks
deformitesi yok. Ral ve ronkiis yok. Ekspiryum
uzunlugu, retraksiyon ve inleme yok.

KVS: S1(+), S2(+) dogal S3 yok . tifiiriim mevcut degil,
AFN +/+

GIS: Defans-rebound yok, hepatosplenomegali yok.
GUS: Haricen kiz anomali yok.

NMS: Biling acik, oryante-koopere, bilateral alt ve Ust
ekstremitelerde kas glicti 5/5, patolojik refleks yok,

Oturup kalkarken el destegi ile kalkiyor.



LABORATUVAR

WBC: 7460 (3,6-10,2x10"3)
Neu: 5014(1,7-7,6x10"3)
Lym: 1400(1-3,2x10"3)
Mono :844(0,3-1,1x10"'3)
Eos: 155(0-0,5x103)

Baso :55(0-0,1x10"3)
Hgb:11,8 g /dl(12,5-16,3)
Htc: %36,6(36,7-47,1)
MCV: 83.9 fl1(73-96,2)
PLT: 325.100(152-348x10"3)



LABORATUVAR

Glukoz: 92mg/dl(74-106)

Ure:13 mg/dl(17-43)

Kreatinin: 0,38 mg/dl(0,67-1,17)
Bilirubin, Total: 0,54 mg/dL(0,3-1,2)
Bilirubin, Direkt: 0,18 mg/dL(<o,2)
AST : 150 U/L (<35)

ALT : 86,1 U/L(<35)

Na:136 mmol/L(136-146)

K:4,7 mmol/L(3,5-5,1)
Klor:105,2(101-109)

T.prt:70,85 g/L(66-83)
Albumin:42,78 g/L(35-52)

CRP: 0,47 mg/L(<5)

ALP :138 U/L(30-120)

LDH : 1094 U/L( <248)

CPK : 5293 U/L (<145 )



LABORATUVAR
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POZITIF BULGULAR

e Kas gugsuzltgu

e AST, ALT, LDH, CPK yiiksekligi

 ANA +



» 25/12/2019 Tarihinde ¢ekilen MRG:

* Inceleme dahilinde kas gruplarinda posterior
kompartmanlarda daha belirgin olmak tGzere
T2 sinyal artisi gorilmektedir. Bulgular
dermatomyoziti desteklemektedir.



* Tip 1 DM tanisi olan ve Juvenil Dermatomyozit

tanisi alan hastaya 2 mg/kg prednizolon, 15
mg/m2 Metotreksat tedavisi baslandi.

* Hasta diyabet tabiki icin cocuk endokrinolojiye
konsulte edildi. Hastanin kan sekeri takibi
siklastirildi.

* Metotreksat tedavisi baslanan hastanin
tedavisine folik asit eklend..



JUVENIL DERMATOMYOZIT



* Juvenil Dermatomyozit (JDM) cocuklarda en
sik gorulen enflamatuar myozittir.

* Proksimal kas glicsuzllgl ve karakteristik
dokuntu ile ayrilabilir.



* Etiyoloji

* JDM etiyolojisinde bircok faktorin etkili

oldugu, genetik yatkinlik ve bilinmeyen bir
cevresel tetikleyicinin rol oynadigini
dusunduren kanitlar vardir

B8, DRB1, DQA1, gibi HLA alleller JDM riskini
arttirmaktadir.



e Hastalarin tc¢te biri 6ncesinde gastrointestinal
semptomlari 6yklsui verir. Grup A streptokok,
ust solunum yolu enfeksiyonlari, koksakivirls
B, toksoplazma, enteroviruslar, parvovirls B19
ve pek cok diger organizma JDM etyolojisinde
suclanan olasi etkenlerdir



Epidemiyoloji:

JDM insidansi irksal faktorlerden bagimsiz

olarak cocuklarda yaklasik 1 milyonda 3
gorulur.

4-10 yasinda zirve yapar.
Kiz/erkek orani 2:1 dir.



Klinik Bulgular:

Dokintd, sinsi baslangich glicsuzlik veya her
ikisiyle baslayabilir.

Ates, disfaji veya disfoni, artrit, kas hassasiyeti,

vorgunluk da tani sirasinda sikca
bildirilmektedir.

Doklntl vakalarin %50 sinde ilk semptom
olarak karsimiza cikmaktadir.



Cocuklar ultraviyole i1sinlarina, ginese generalize
eritemle ileri derecede fotosensitivite gosterirler.

Eger boyun ve goglste gorulurse bu eritem sal
belirtisi olarak adlandirilir.

Karakteristik heliotrop dokuntiu goz kapaginin
mavi-menekse rengini almasidir.

Gottron papulleri proksimal ve distal
interfalengeal eklemler Gzerinde, nadiren
diz,dirsek Gzerinde parlak pembe veya soluk
parlayan,kalinlasmis ya da atrofik plaklardir.



Heliyotropik rash
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Gottron pap




e Kicuk damar enflamasyonu bulgulari tirnak
kivrimlari ve dis etlerinde kalinlasmis, kivrimli,
ayri kapiller damarlar olarak gorulebilir.

* Siddetli vaskiler enflamasyon ayak parmaklari,
parmaklar, aksilla, epikantal kivrimlarda deri
Ulserlerine sebep olabilir.



* JDM ile iliskili gl¢suzllk sinsidir, baslangicta
vorgunluktan ayirt etmek zordur. Tipik olarak
simetriktir.

* Ebeveynler hastanin merdiven cikarken, sac
tararken, yataktan kalkarken zorlandigini ifade
ederler.

 Muayenede oturup kalkmada zorluk, sut
cocuklugu doneminden sonra bas tutmada
gerilik, gower belirtisi saptanir.



» Ozefagus ve solunum kaslari da etkilenebilir;
aspirasyon veya solunum yetmezligi ile
sonuclanabilir.

* Nadir olarak siddetli JDM olan cocuklarda Gl
vaskdulitleri, krampli karin agrisi, pankreatit,
barsak perforasyonuna sebep olabilir.

e Kalp kasitutulumu ile perikardit, myokardit ve
ileti bozukluklari bildirilmistir.



Lipodistrofi ve kalsinozisin uzun siiren ve tam tedavi
edilmemis hastalikla iliskili oldugu distintlmektedir.

Deri alti plak veya nodullerde kalsiyum fosfat,
hidroksiapatit kristallerinin distrofik toplanmasi agrili
cilt Glserasyonlarina yol acar. IDM li cocuklarin %40
Inda kalsinozis bildirilmistir.

Lipodistrofi tipik olarak yiz ve vicudun Ust kismindaki
subkutan ve viseral yaglarin progresif kaybina neden
olur ve insulin direnci,hirsutizm akantozis ve anormal
ukoz toleransi ile birlikte giden polikistik over
endromuna benzer bir metabolik sendromla iliskili
abilir.
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Kalsinozis




Lipodistrofi




JDM Tanilandirici Akis

Klinik degerlendirme
Diger miyopatilerin dislanmasi

_aboratuvar verilerinin degerlendirilmesi, Kas
enzim duzeyleri, Yangisal surec belirtecleri

Otoantikorlar

Enfeksiyoz etken arastirilmasi

Zorunlu ise kas MR, elektromiyografi incelemesi
Tanisal eksiklik var ise biyopsi

Diger sistem bulgularinin degerlendirilmesi
Tirnak dibi kapillaroskopisi




JDM kas enzimleri

® Alanin aminotransferaz (ALT)

® Aspartat aminotransferaz (AST)
® Laktik dehidrogenaz (LDH)

® Kreatinin fosfokinaz (CPK)

® Aldolaz

» Basvuru déneminde tum olgularda ylksek, tedavi ile

birlikte hizla normal diuzeylere doner.



JDM otoantikorlar

@ ANA hastalarin 24’unde pozitifti (%54.5).

@® Miyozite 6zgun antikorlar
- Anti-sentetazlar
e Anti-jo-1
- Anti-Mi-2
— Anti-SRP (sinyal tanmiyic polipeptit)
- Anti-PL-7,12
@® Miyozitle iliskili antikorlar
— Anti-p155
- Anti-U1-RNP
- Anti-PM-Scl
- Anti-Ku
- Anti-anneksin
- Anti-Topoizomeraz
- Anti-SSA/Ro



Radyografik Calismalar

* Radyografik calismalar hem tani hem tibbi
tedaviye yardimci olur.

* T2 agirhikh géruntuleri ve yag supresyonunu
kullanan MRG ile hastaligin aktif bolgeleri

tanimlanabilir.



JDM Ayirici Tani

Miuskuler distrofiler — Duchenne ve Becker distrofileri
Konjenital miyopatiler

Metaboli
Lizozoma

Miyotoni

K hastaliklar — Glikojen depo hastaliklari —
depo hastaliklari

K distrofiler

Enfeksiydz miyopatiler — Virus (influenza, koksakie,

ekovirus)

— Toksoplazmodzis, trisinozis

Noromuskuler ileti bozukluklari
Genetik bozukluklar
llac tedavisi — Kortikosteroidler

Travma



JDM Tedavi

e Kortikosteroidler
*Yogun yiksek doz 30 mg/kg/doz (en yiiksek 1 gr/doz)

*GUnlik stirdirme dozu 0.5-2 mg/kg/glin
Kortikosteroidsiz tedavide etkin olabilir.

Levy DM.J Pediatri 2009
*Metotreksat: 15-20 mg/m2/hafta
*Siklosporin-A: 3-7.5 mg/kg/glin
*Azotiyopurin: 3-5 mg/kg/glin
*Hidroksiklorokin: 5 mg/kg/gilin
*Intravendz immiuinglobilin: 2 gr/kg/doz



JDM Tedavi

* Yanitsiz ve cilt Ulserasyonlarinin eslik ettigi
olgularda;

— Siklofosfamit: 500-1000 mg/m?2/ay
— Anti- TNF ilaclar
e Infliksimab: 5 mg/kg/doz
e Etanersept: 0.8 mg/kg/hafta/cilt alti
— Mikofenolat mofetil
— Ritdksimab
— Takrolimus



JDM Fizik Tedavi

*Aktif donemdeki klasik yaklasim

— Egzersiz ve kas gliclendirme sirasinda kas hasari
olabilecegi diisiintlerek 6nce istirahat ve pasif egzersiz

— Orta derece egzersiz programlarinin kisa donemde
JDM’li cocuklarda kas enflamasyonunu arttirmadigi
gosterildi.(Maillard SM. Arth Rheum 2005;15:558-64)

*Kas enzim dizeylerinin normale donmesi ile birlikte
— Yogun fizyoterapi

— Yurime egzersizleri

— Atelleme

— Kontrakturlerin acilmasi



JDM Prognoz

JDM de mortalite oranlari kortikosteroidler
cullanildigindan beri %33 ten %1 e gerilemistir.

Daha agresif immunsupresif tedaviyle aktif
semptomlu sire 3,5 yildan 1,5 yilin altina
dismustur.

Hastalarin Ucte biri kadari hastalik kontrolt icin
uzun donem ilag tedavisine ihtiya¢c duymustur.

JDM li cocuklarin vaskuler ve kas hasarini tamir
etme yetenegine sahip oldugu gorilmektedir.



