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Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi
Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali

Cocuk Servisi-3 (Sari Servis) Olgu Sunumu
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OLGU
e 5yil 3 ay, Kiz hasta
YAKINMA

e Yanaklarda, goguste ve dirseklerde dokuntu, cabuk yorulma, merdiven

clkamama
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® Basvurusundan 3 ay once baglayan yanaklarda, goguste ve dirseklerde kizariklik sikayeti olan hastamiz bu
sikayetleri ile dis merkeze bagvurmus.

® Amoksisilin + Klavulanik asit, ibuprofen (NSAIDs) ve Setirizin Dihidrokloriir* regete edilerek taburcu edilmis.

® Mevcut sikayetleri ortaya ¢iktiktan 1 ay sonra yuriumede zorlanma, merdiven ¢ikamama ve ¢abuk yorulma
sikayetleri de eklenmis.

® Tekrarlayan dis merkez basvurusu olan hastamiz yanaklarda kizariklik sikayeti ile 6nce ¢cocuk alerji ve
immunoloji poliklinigimize yonlendirilmis.

® Hastamiz ¢cocuk alerji ve immunoloji polikliniginden ¢ocuk romatoloji bilim dalina danisilip gocuk romatoloji
servisimize yatirildi.

*sedatif olmayan 2. kusak selektif histamin H; reseptor antagonisti
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e Prenatal: Ozellik yok.

e Natal: Miadinda, Sezaryen, 51cm, 3350 gr.

e Postnatal: YDYBU 6ykiist yok.

e Beslenme: Ik 6 ay anne siitu ile beslenmis.

e BuyUme ve gelismesi: Yasitlari ile uyumlu

e Asilari: Zamaninda yapilmis.

e Hastaliklari: Bilinen hastaligi yok, bilinen hastane yatigi yok.
e Alerji: Bilinen alerji oykusu yok.

e Duzenli kullandigi ilag yok
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SOYGEGCMIS

A: 31, universite mezunu, ev
hanimi, sag, saglikli

B: 31, on lisans mezunu,
memur, sag, saglikl

Akraba evliligi yok

o 1.cocuk: Erkek, 8 yasinda,
sag, saglikli,
e 2.cocuk:Hastamiz,

o Dusuk, oli dogumlar yok.
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o Ates: 36,7 C derece

e Nabiz: 102/dk (74-111)

e Solunum sayisi: 24/dk (18-24)

o Tansiyon: 100/60 mmHg (50p-95/56; 95p-
111/73)

e SPO2: %97 (oda havasinda)
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. Genel durum iyi, diskun gériinimde

. Deri: Deri rengi normal, yanaklarda malar rash, sternum Gzerinde 5x4 cm buyukliginde eritematdz lezyon (Sal tarzi eritem) dirseklerde
kasintisiz makulopapuler dokuntu, distal interfalangeal eklem yizlerinde eritemat6z paplller

. Lenf digumleri: LAP izlenmedi.

. Bas ve boyun: Kafa yapisi simetrik, Toplardamar dolgunluk yok.

. Gozler: Isik refleksi her iki yanl var. Pupiller izokorik, gozlerin her yone hareketi dogal.

. Kulak, burun, bogaz dizgesi: Orofarenks dogal.

. Dolagim dizgesi: Kalp ritmi dogal, S1, S2 dogal. S3 yok. Ufiirim duyulmadi.

. Solunum dizgesi: Gogus bigimi dogal.Her iki goégus solunuma esit katiliyor.Solunum sikintisi,¢gekilme,hisilti yok.Ral ve ronkis duyulmadi.

. Karin: Bagirsak sesleri dogal. Duyarlilik, defans, rebound yok. Organomegali palpe edilmedi.

. Haricen kiz.

. Kas-iskelet dizgesi: Kas kitlesi ve tonusu dogal. Tirnaklar dogal. Kilcaldamar geridolum suresi <2 sn. Hastanin proksimal ve pelvik kusak
kaslarinda gu¢ kaybi mevcuttu (4\5). Oturdugu yerden destek almadan ayaga kalkmakta zorlaniyordu.

. Sinir dizgesi: Biling agik. Zihinsel durumunda 6zellik yok. Kafa gifti sinirlerinin muayenesi dogal.
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e WBC: 8720/uL

e NEU: 4830/uL

e LYM: 2870/uL

e MONO: 830/uL
e EOS: 150/uL

e BASO: 40/uL

e RBC: 4,45x108/pL
e HGB: 11,6g/dL
e HCT:33,9%

e MCV:76,2fL

e PLT: 242x10%uL

Urea: 23,6 mg/dL

BUN: 10,09 mg/dL
Kreatinin: 0.2 mg/dL

AST: 53,5 U/L

ALT: 29,9 U/L

LDH: 433 U/L

CRP: 1 mg/L

SEDIM: 12 mm/h
Bilirubin,indirekt:<0,9 mg/dL
Bilirubin ,Direkt:0,09 mg/dL
Bilirubin, Total: 0,16 mg/dL

Protein, total: 71,2 g/L
Albumin: 46,9 g/L
Globulin: 24.3 g/L

Na: 139 mmol/L

K: 4,62 mmol/L

Cl: 103 mmol/L

Duz. Ca: 9,32 mg/dL
Mg: 1,9 mg/dL

P: 5,27 mg/dL

CPK =166 U/L (normal
degerler arahgi yazilsin)

Periferik yayma: PNL hakimiyetinde izlendi. Atipik hlcre saptanmadi.
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e C3 (Kompleman 3): 1,34 g/L
e C4 (Kompleman 4):0,93 g/L
o ANA (Antiniikleer Antikor) POZITIF
o Anti-TIF1-y pozitif (Dis laboratuvar)

IgA: 0,9 g/L(23.0-205.1)
1gG:10,88 g/L (528-1490)
IgM:0,98 g/L(33.3-207.0)
Total IgE:2,21 kU/L
Phadiatop (inhalasyon tarama
testi): 0,206 kU/L
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ENA Screening
ENA DFS 70 NEGATIF(-) Normal  NEGATIF(-)
ENA SsA NEGATIF(-) Normal  NEGATIF(-)
ENA SsB NEGATIF(-) Normal  |NEGATIF(-)
ENA Anti Sm NEGATIF(-) Normal |NEGATIF(-)
ENA Anti SM RNP NEGATIF(-) Normal |NEGATIF(-)
ENA Jo-1 NEGATIF(-) Normal  |NEGATIF(-)
ENA Sd70 NEGATIF(9) Normal |NEGATIF(-)
ENA Ro-52 NEGATIF(-) Normal  NEGATIF(-)
ENA CENP B NEGATIF(-) Normal  NEGATIF(-)
ENA Niikleosom NEGATIF(-) Normal  NEGATIF(-)
ENA AMA-M2 NEGATIF(-) Normal  NEGATIF(-)
ENA DS DNA NEGATIF(-) Normal  NEGATIF(-)
ENA Ribosomal-P-protein NEGATIF(-) Normal  |NEGATIF(-)
ENA Histones NEGATIF(-) Normal |NEGATIF(-)
ENA PCNA NEGATIF(9) Normal | NEGATIF(-)
ENA PM NEGATIF(-) Normal  NEGATIF(-)
ENA Ku NEGATIF(9) Normal |NEGATIF(-)

ENA Mi-2 NEGATIF(-) Normal  NEGATIF(-)
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e Yanaklarda malar rash, sternum Uzerinde 5x4 cm buyukliginde eritematoz lezyon
(Sal tarzi eritem) dirseklerde kasintisiz, makulopapuler dokuntu,distal

interfalangeal eklem yuzlerinde eritematoz papuller (Gottron Papulleri)

o Hastanin proksimal ve pelvik kusak kaslarinda gug¢ kaybi mevcuttu. Oturdugu
yerden destek almadan ayaga kalkmakta zorlaniyordu.(Gower’s Sign)

o ANA (Antiniikleer Antikor) POZITIF
o Anti-TiF1-y pozitif (Dis laboratuvar)
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TR: 1371
TE: 100
AC: 2

Coil: MULTI COIL
Pos:

e MR-Femur:

-Gluteal kaslarda ve bilateral Vastus
Lateralislerde belirgin Quadriceps
Femoris kaslarinda yaygin T2 sinyal
artigi izlenmistir. Bulgular miyozit ile
uyumludur.
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e Kapilleroskopi:

-Hastanin yapilan Kapilleroskopisinde
el parmak ucu kapillerinde distal
kapiller genislemis izlendi (Dev
kapiller). Yer yer kanama odaklari ve
neovaskiilarizasyon alanlari goruldd.
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Juvenil Dermatomiyozit (JDM) cocukluk caginin en yaygin idiyopatik inflamatuar miyopatisi

JDM’yi 6ncelikli olarak bir kapiller vasktlopati olarak adlandirabiliriz.

Toplum kokenli vaka ¢alismalarinda yillik 2-4/1.000.000 vaka bildirilmis.

Prevelansi ise 4/100.000

5-10 yaslari arasinda rastlanma sikligi zirvede izleniyor.

Kadin cinsiyette gorilme sikhgi Erkek cinsiyete gore 2-5 kata kadar daha fazla.
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* JDM gunimuzde sistemik bir vaskllopati olarak degerlendirilmekte

» Bazen de okluzif arteriyopati ve kapiller nekroz da hastalik seyrinde
izlenmekte bu degisiklikler ileride kapiller kayip ve doku iskemisine neden
olabilmekte.

 Etiyolojisinin neden oldugu kesin bilinmese de genetik yatkinligi olan
insanlardaki otoimmun reaksiyonlara bagli oldugu dustintilmekte.

* Bu otoimmun degisikliklerini sebebinin ise enfeksiyona ya da dogum 6ncesi
tutlin dumani ve inhaler partikillere maruziyet sonucu olustugu
distnulayor.
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Genetik Yatkinhk

e Monozigot ikizlerde ve birinci dereceden
ailede gorulmesinden dolayr JDM'nin
genetik predispozisyon gosterdigi
gorulmekte.

e TUm genom ¢apinda yapilan bir calismada

insan |6kosit antijeni (HLA) 8.1*, Atadan Gelen

Haplotip (AH8.1)* bolgesinde tek nukleotid

polimorfizmi tum miyozit fenotiplerinde risk

faktoru olusturdugu gorulmus.

HLA iligkili olmayan genlerde (TNF-a ve IL-
1) olan genetik polimorfizmler JDM’nin
daha agir seyreden tipleri ile
iliskilendirilmis.

Son donemlerde artan otoimmun
hastaliklar 6zellikle Sistemik Lupus
Eritematozus (SLE) ve Tip 1 Diyabet JDM’li
cocuklarin ailelerinde izlenmis.

Ailesinde SLE olan JDM’li cocuklarin

IFN-a seviyelerinin yuksek oldugu izlenmis.

human leukocyte antigen (HLA) 8.1, ancestral haplotype (AH8.1)
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Patogenez

Immiinolojik Mekanizmalar:

e Hem insan kas hticrelerinde hem de Streptococcus pyogenes’de
ortak olarak bulunan epitoplar sitotoksik T hucreleri icin hedef
bolgesi oldugundan erken ve aktif donem JDM hastalarinda
bakteriye karsi olusan immun yanitin miyozite yol actigini
dusunulmekte.

e Deride artan mast hucre ve kas ile deride artan olgun plasmasitoid
dentritik htcreler JDM’deki immun yanitin bir bagka formu.
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Immiinolojik Mekanizmalar:

e ANA (Antinukleer Antikor) JDM hastalarinin yaklasik %70’inde
pozitif izlenmekte.

e Ingiltere ve Irlanda’da yapilan bir ¢alismada hastalarin %23’linde
anti-p155/140 antikoru gorulmus. Bu antikor pozitif olan
hastalarda daha yaygin cilt tutulumu izlenmis.
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Immiinolojik Mekanizmalar:

e Anti-melanoma farklilasmasi ile iligkili gen 5* antikorlari ise JDM’de
olusabilecek intersitisyel akciger hastaligi ile iligkilendirilmis.

e Kasta ve serumda niikleik asitlerle iligkili bir uyarima bagl IFN-a ile

uyariimis gen ekspresyonu(ifadesi) yine JDM’li hastalarda
izlenmekte. Bu uyarim SLE hastalarindaki gen uyarimina
benzemekte.

*Anti-melanoma differentiation-associated gene 5


http://www.google.com.tr/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&docid=ZkkNiTtCktXDVM&tbnid=aWM6YrR6szdVTM:&ved=0CAUQjRw&url=http://www.anamnez.net/&ei=lNqVU9HvN86_PNebgcAP&bvm=bv.68445247,d.ZGU&psig=AFQjCNG1EtNy5oLuyzshUNNshmkugK3TXA&ust=1402416033638035

Patogenez z

Immiinolojik Mekanizmalar:

e JDM'nin ayirt edici bulgusu olan Perifasiktler Atrofi, kaslara yakin
bolgelerdeki endotelial kapillerin kompleman aracili mekanizma ile
hasarlanmasi ve o bolgede iskemi olusturmasi olarak tanimlanabilir.

e Bu kompleman aracili hasarin sebebinin immunoglobulinlerden
bagimsiz olarak klasik yolagin aktive olmasindan kaynaklandigi
hatta tip 1 IFN aktivitesiyle tetiklendigi dusunulmekte.

*Anti-melanoma differentiation-associated gene 5
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Enfeksiyon:

e Echovirus enfeksiyonu ile Agamaglobulinemisi olan kronik polimiyozitli
cocuklar arasinda iliski bulunmus.

e JDM tanisindan 3 ay 6nce Solunumsal ve gastroentestinal sikayetler ya da
antibiyotik kullanimi 6ykusu sik rastlanmakta.

e JDM'li gocuklarda artmisg Coxsackie B antikor prevelansiizlenmis.Ancak JDM'nin
viral enfeksiyonlarla iliskilendirilmesinde basariya ulasilamamis.Kastan alinan
orneklerden yapilan PCR calismalarinda viral genetik materyal
gosterilememis.Yeni tani JDM'lerde bakilan antikor titreleri normal
izlenmis.(herpes simplex virus, coxsackievirus B 1-6, and Toxoplasma gondii)

*Anti-melanoma differentiation-associated gene 5
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Kas Gugsuzlugu:

Kas gugsuzlugu JDM'nin klasik
bulgularindandir ancak hastalarin %5’inde
gorulmeyebilir.

Diger inflamatuar miyopatiler gibi simetrik
tutulum izlenir ve cogunlukla proksimal kas
gruplarini tutar.

Yerden kalkarken zorlanma,Merdiven
cikmada zorlanma,Sik dusme oykusu ile
kendini gOsterir.

Bazen cricopharyngeal kas etkilenebilir.Bu
durumda yutma problemleri,nazone
konusma,trakeal aspirasyon ve
nazofarenkse dogru refli olusabilir.Ust
0zefagus tutulumunda disfaji gérulebilir.
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Klinik

Kutanoz Belirtiler:

« Kutanoz belirtiler JDM’li cocuklarda sikca
izlenir. Heliotrop dokuntuler,Gottron
papulleri,tirnak yatagi kapiller degisiklikleri ve
cilt Ulserleri gorulebilir.

« Cilt bulgulari glines i1s1gina maruziyetle
kotulesme egilimi gosterebilir ve genelde kas
tutulumundan daha geg iyilegir.

* Hastalarin %30’unda Kalsinozis*(D) de
gorulebilir.

» Cilt Ulserasyonlari olan hastalarda
vaskulopatiye bagli hipoksi ve nekroz
gelisgtigi icin diger organlarda vaskulopati
acisindan taranmalidir.

*Amorf ¢ozinmeyen kalsiyum tuzlarinin deride birikimi ile karakterize nadir
bir hastaliktir.

Loss of capillaries and “desertification”
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Klinik

Llpodlstrofl (F):
Edinilmis Lipodistrofi genelde metabolik
anormalliklerle kendini gosterir. JDM’li
hastalarda instilin direnci,akontazis nigrigans
ve Tip 2 diyabet bagi gin
gectikce guclenmektedir.

* Yaplilan bir gcalismada lipoatrofisi olanlarda
JDM’nin seyri daha kotu gidislidir.Cogunlukla
artmis kas atrofisi,eklem
kontrakturleri,kalsinozis,metabolik
anormallikler ve dokuntuler eslik eder.

*Amorf ¢ozinmeyen kalsiyum tuzlarinin deride birikimi ile karakterize nadir
bir hastaliktir.
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Pulmoner Tutulum:

* Serumda yuUksek izlenen Krebs von den
Lungen 6 (KL-6), anti-melanoma
differentiation-associated gene 5 (MDAS5)
antikorlari, ve IL-18 hizli ilerleyen
intersitisyel akciger hastaligi ile
iliskilendirilmis.
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Gastrointestinal Vaskulopati

« GIS tutulum JDM hastalarinda nadir olsa
da hayati tehlike eden durumlar
olusturabilir.

« Karin agrisi, pneumatosis intestinalis,GIS
kanama ya da perforasyon gorulebilir.

» JDM hastalarinda Akut gastrointestinal
vaskulit ve kronik abdominal
endarteropati bildirilmistir.
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Laboratuvar Bulgulari %S

Kas Enzimlerinin Olcimui:

e Kreatin Kinaz(CK)

o Laktat Dehidrogenaz(LDH)

o Aldolaz

e Alanin Aminotransferaz(ALT)

o Aspartat Aminotransferaz(AST)

Kas enzimleri serumda ¢cogunlukla yukselmis izlenir ancak
klinigi uzamis hastalikta kas enzimleri normal gorulebilir.(4 ay)
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- Tam Kan Sayimi: JDM’li hastalarda
lenfopeni izlenebilir ancak
glikokortikoid tedavisine yaniti
iyidir.GIS kanamasina bagli
hematokritte dusus izlenebilir.

- Akut Faz Reaktanlari: CRP(C-
Reaktif Protein) ve ESR(Eritrosit
Sedimentasyon Hizi) JDMli
hastalarda yukselebilir ancak klinikte
olan inflamasyonla korale degillerdir.

* myositis-specific antibodies (MSAS)

- VWF(von Willebrand factor):

Endotelial hasarina bagli
serumda yukselmis izlenir
ancak hastaliga spesifik
deqildir.

Antikor:Hastalarin %70’inde
ANA pozitif olmasina
ragmen sinirli tanisal degeri
vardir. Miyozite Ozel
Antikorlar*(MSAs) tanida
kullanilabilir.
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Autoantibodies

Anti-ARS
[antisynthetase)

Anti-Jo-1

Anti-PL-7

Anti-PL-12

Anti-EJ

Anti-0J

Anti-KS

Anti-Ha

Anti-Zo

Anti-SRP

Miyozite Ozel Antikorlar
myositis-specific antibodies (MSAS)

Clinical features

A5 syndrome with moderate-to-serve muscle weakness with high
muscle enzyme levels, RF, mechanic's hands, fever, arthritis, and ILD

Chronic continuous disease course, with clinical symptoms for =two
years after diagnosis; mean five-year survival rate = 65%, usually due
to ILD; AS syndrome features

AS syndrome with higher frequency of ILD

AS syndrome with higher frequency of ILD

Dermatomyositis and ILD

Myrositis and ILD

ILD with less miyositis

MA

Myrositis and ILD

Acute onset MM with severe weakness, high CK, cardiac invoheement;

refractory to treatment
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Anti-Mi-2 Adult DM and JOMwith hallmark cutanecus disease, milder myositis
with good response to treatment

Anti-TIF1-y [anti- CAMin adult DM; severs cutaneous disease inadult DM and JOM

p155/140)

Anti-5AE Adult DM; may present with CADM first

Anti-MDAS lanti- CADM; rapidly progressive ILD

CADM140)

Anti-MxP-2 Predominantly JOM with subcutanecus edema, calcinosis, and
servere muscle disease with contractures; increased risk of cancer in
some adult DM studies

Anti-HMGCR MM; associated with statin use in adults; severa prosimal muscle

Anti-cN-1A (Mupdd,

MNT5c1A)

weakness; partially responsive to immunosuppressive medications;
better response to [Vig

IBM; higher mortality risk
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MRG(Manyetik Rezonans Goruntileme) :

Yag baskili T2 ve short tau inversion recovery (STIR)
sekansta kaslardaki inflamasyon hastaligin aktif
bolgelerini tanimlamakta yardimcidir.
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Kapilleroskopi: Kapiller dilatasyon,Kivrintili (torttioze)

gorunum, ve kapiller kivrimlarin kaybi1 JDM’de gorulen
onemli bulgulardandir.
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e EMG: JDM'de seyir cogunlukla proksimal kaslardaki motor Unitenin potansiyellerinin
azalmasi ve fibrilasyon potansiyelleri gorulmesi ile seyreder.Bu durum kastaki lif
dallanmasi, nekroz ve vakuolizasyonun gostergesidir.

o Doppler USG: Ozellikle i¢c organ tutulumu bekledigimiz olgularda vakaya gére tercih
edilebilir.

o Ekokardiyografi: ic organ (KALP) tutulumunu ve kalbin fonksiyonlarin
degerlendirmek igin tercih edilebilir.

e Kas Biyopsisi: JDM tanisinda yer almaz ancak Juvenil Polimiyozit disUnulen
hastada tani koydurucu olabilir.(T Cell)
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The Bohan and Peter criteria for DM and PM

ilk olarak, diger tim miyopati formlarini ele

1. Pelvik kusak ve proksimal kaslarda genelde ilerleyici, simetrik gugsuzluk (disfaji ya da solunum kaslari
etkilense de etkilenmese de)

2. Miyoziti kanitlayan kas biyopsisi

Tip 1 ve Tip 2 kas igciklerinin nekrozu;kas igciklerinin boyutlarindaki farklilanmayla birlikte igciklerin
fagositoz, dejenerasyon ve rejenerasyonu; endomysial, perimysial, perivascular, ya da interstitial tek
cekirdekli hicreler.

3. Kas ile baglantil enzimleri serumda yuksekligi (CK, LDH, transaminases, aldolase)
4. EMG’de miyopati triadi:

a. Kisa,klcuk, disik amplititli polifazik motor Ginite potansiyelleri

b. Dinlenmede bile gérilen fibrilasyon potansiyelleri

c. Tuhaf, yliksek frekansli ve tekrarlayan desarjlar
5. Dermatomiyozite karakteristik dokintiler (Gottron Papdlleri — Heliotrop Dokiinti)

Kesin PM: ilk dért bulgunun varligi, muhtemel PM: 3/4, olasi PM: 2/4
Kesin DM: Dokuntluye ek 3 diger bulgu, Muhtemel DM: Dokuntiye ek 2 diger bulgu, olasi DM: Dékuntuye ek

1 diger bulgu
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Ayirici Tant: e

* Muskuler Distrofiler (Duchenne ve Becker Muskuler Distrofisi)

* Metabolik Miyopatiler (Karnitin Eksikligi Sendromlari,Yag asidi transportu ve beta oksidasyon
enzimlerinde defekt, miyoadenilat deaminaz eksikliginde ve mitokondrial defektlerde)

* Viral Enfeksiyonlar (influenza, coxsackie, ekovirus)

* Diger Romatolojik Hastaliklar(Sistemik skleroderma,SLE,Mikst bag dokusu hastaliklari,poliartritis
nodozum, ve sistemik Juvenil idiyopatik Artrit)

* Noromuskduler ileti bozukluklari
* Genetik Bozukluklar
* Steroid Miyopatisi (llag tedavisine bagl miyopati)

* Travma
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* Oral Prednizone: 2 mg/kg /gun (maksimum 80 mg/gun) 2 doza bolunmus
sekilde

* |V metil-prednizolon: 10-30 mg/kg/gun (Maksimum 1 gram) art arda 3 gun
daha sonra ihtiya¢ halinde haftalik ya da aylik uygulanabilir.

« Metotreksat: 15 mg/m? (¢cok nadir 25 mg/dozu asariz) haftada 1 kez
agizdan ya da subkutan yolla (1 mg/gun Folik Asit tedaviye eklenmeli)

» Siklosporin: 3 - 5 mg/kg gunde tek doz ya ikiye bolunmus dozlarda

* |V siklofosfamid: 500 mg/m? 2 haftada bir 3 doz sonra 750 mg/m? her 3
yada 4 haftada bir toplamda 6 ya da 7 doz olacak sekilde.
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Kronik Tedavi s

 |VIG: Direncli ya da tekrarlayan hastalikta 2 g/kg (maximum doz 70 Q)
olacak sekilde. 2 haftada bir 5 doza kadar uygulandiktan sonra ayda bir
uygulamaya gecilir.Tedavi 2 yila kadar uygulanir.

* Biyolojik ve Sentetik DMARD™lar: Rituksimab, Anti-TNF
Ajanlar(infliksimab, adalimumab), Abatacept, JAK/STAT
inhibitorleri(Baricitinib)

» Mikofenilat Mofetil: 4-8 haftalik tedavi gunde 2 kez 500mg-1gr araliginda
verilebilir.

*disease-modifying antirheumatic drugs
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Kronik Tedavi s

« Tacrolimus: Direngli deri tutulumunda topikal olarak uygulanabilir.

* Hidroksiklorakin

« Sodyum Thiosulfat: Antioksidan ve vazodilator bir madde ayrica kalsiyum
depozitlerini ¢cozucu etkisi ve periferik noronal Unitelerdeki damarlanmayi
arttirici etkisi mevcut. Direncli cilt lezyonlari ve kalsinozisi olan bir olguda
Abatacept ile kullaniminda Iyl yanlt allnm|§. (Arabshahi B, Silverman RA, Jones OY, Rider LG. Abatacept and
sodium thiosulfate for treatment of recalcitrant juvenile dermatomyositis complicated by ulceration and calcinosis. J Pediatr. 2012 Mar;160(3):520-2. doi:

10.1016/j.jpeds.2011.11.057. Epub 2012 Jan 13. PMID: 22244459; PMCID: PMC3306811.)
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» Hastaligin aktif doneminde egzersiz ve kas guclendirme sirasinda kas
hasari olabileceginden once istirahat ve pasif egzersizler yaplilir.

» Kas yikimini dasundurecek bulgular ortadan kalktiktan sonra (kas enzim
dUzeylerinin normale donmesi) hastanin klinigine gore

* Yogun fizyoterapi
* YUrume egzersizleri
+ Atelleme

» Kontrakturlerin agilmasi
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Klinik Izlem:

e Hastamiza 10mg/kg olacak sekilde metil prednizolon baslandi.3 gun
tedavisini aldiktan sonra prednol 2x20mg'a dusuldu.

e Haftada 1 kez olmak Uzere 12,5 mg(0,85m?x15) subkutan Metotreksat ve 5
mg Folbiol baglandi.

e Hidroksiklorkin 100 mg baslandi.



Klinik Izlem:

e Hastanin verilen metil-pulse,metotreaksat ve
hidroksiklorakin sonrasi proksimal kas gucunde
artis meydana gelse de hala kas grubu cabuk
yorulmakta. Cilt bulgulari geriledi.
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