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Cocuklarda edinsel, inflamatuvar kas hastaliklar sey-
rek gorulur ancak tedavi edilebilir ozellikleri nedeniyle
taninmalar 6nemlidir. Hem cocuk hem eriskinlerde
rastlanan inflamatuvar miyopatiler enfeksiyoz ve idio-
patik inflamatuvar miyopatiler olmak tizere baslica iki
grupta incelenir. Viral, bakteriyel enfeksiyon veya para-
zitik enfestasyonlarla miyozit cok ender ortaya cikabilir.
Idiopatik inflamatuvar miyopatilerde herhangi bir etken
belirlenememistir. Tetikleyici nedenler tam olarak bilin-
memekle birlikte, indirekt bulgularla otoimmun hastalik
olarak kabul edilmektedirler. Klinik ve etiyopatojenezle-
1i birbirinden farkli, oldukca genis ve heterojen bir grup
olusturan inflamatuar miyopatilerin siiflamasi Tablo
1’de gosterilmistir.!

Enfeksiy6z miyopatiler

Enfeksiyoz miyopatiler genelde prognozu iyi olan ve en-
feksiyoz ajani belirlenebilen miyopatilerdir. Cogunlukla

Tablo 1: inflamatuvar miyopatilerin siniflamasi

1. Enfeksiy6z miyopatiler
a. Viral (Koksaki B, influenza A ve B, HIV)
b. Bakteriyel (Streptokok, stafilokok, klostridya,
tbe, lyme)
c. Fungal (Kandidiyazis, koksidiyomikozis)
d. Protozoal (Toksoplazmozis, sarkosistozis)
e. Helmintik (Trisinozis, sistiserkozis)

2. idiopatik (otoimmun) miyopatiler
a. Jeneralize formlar
i. Dermatomiyozitis
ii. Polimiyozitis
iii. Inkliizyon cisimcikli miyozit
iv. Nekrotizan miyopati
v. Overlap sendromlar
vi. Eozinofilik miyozitis
vii. Grantlomatdz miyozitis
b. Fokal formlar
i. Lokalize noduler miyozit
ii. Makrofajik miyofasiitis
iii. Orbital miyozit
iv. Monomelik miyozit

Klinik Gelisim

ekonomik kosullart kott, hijyeni bozuk, kotu aliskanlik-
lar1 olan ve bagisiklik sistemi etkilenmis kisilerde goru-
lur. Pek ¢ok viral enfeksiyon gecici miyozite neden ola-
bilir. Klinik tablo genellikle hafif siddettedir ancak agir
tablolar hatta rabdomiyoliz bile gorulebilir. Benin akut
cocukluk miyoziti influenza virus enfeksiyonu ile iliskili,
solunum yolu enfeksiyon belirtilerini izleyerek ortaya
ctkan bacaklarda agri, gicsuzlik ve ytrtimede zorluk
seklinde baslar. Serum CK ilk 2 gun belirgin yukselir,
daha sonra diismeye baslar, bir hafta icinde hem klinik
bulgular hem de CK diizeyleri normale doner. Spontan
iyilesme gorulilr, tedavi gerekmez. Iskelet kasi bakteri-
yel ve fungal enfeksiyonlara goreceli iyi direng gosterir,
bakteriyemi oldugunda bile kaslarda abse olusumu ¢ok
enderdir. Bagisiklik sistemi etkilenmis kisilerde piyomi-
yozit olabilir. Parazitlerle de kaslar fokal veya sistemik
olarak etkilenebilir. Trisinoz gibi bazi prazitlerin kasa
ozel egilimi vardir.?

Otoimmun inflamatuvar miyopatiler

Tum idiopatik inflamatuar miyopatilerin %20 kadar1 co-
cuklukta baslar, toplumda yillik sikhig1 milyonda 2,5-5
olgu kadardir.® Idiopatik inflamatuar miyopatiler (ITM)
arasinda cocuk yaslarda en sik goruleni dermatomiyo-
zittir. Cocukluk cag dermatomiyoziti “juvenil derma-
tomiyozit (JDM)” olarak adlandirilir. Deri bulgularinin
eslik etmedigi benzer klinik tablo “juvenil polimiyozit
(JPM)” 18 yas alt1 cocuklarda daha ender goriilmektedir.
Cocuklarda gorilen idiopatik inflamatuvar myopatilerin
%85 kadarini juvenil dermatomiyozit ve %2-8 kadarmi
juvenil polimiyozit olusturur. Inkliizyon cisimcikli mi-
yopati, fokal miyozit, orbital miyozit, kanserle iligkili mi-
yozit, granilomatoz miyozit, makrofajik miyofasiitis ve
eozinofilik miyozitis gibi diger inflamatuar miyopatiler
cocuk yaslarda son derece enderdir.* Bu yazida sadece
JDM ve JPM gozden gecirilecektir.

Klinik

Hastalik baslama yas1 JDM'te genellikle 7 yas civarinda,
olgularin %25’inde 4 yastan oncedir. Kizlarda hastalik
2-5 kat fazla gorulur. JPM genellikle ergenlik sonrasi
baslar, yine kizlarda daha sik gorulir.*
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Juvenil dermatomiyozit ve polimiyozitte kas gicsuzluga
genellikle haftalar veya aylar icinde yavas gelisir, ender
olarak gunler icinde akut baslangic olabilir. Bazen baslan-
gicta kinklik, istahsizlik, ates, yorgunluk, kilo kayb gibi
genel onciil belirtiler ortaya ¢ikar ve viral hastalik olarak
yorumlanabilir. Cocuklarda kas agrnlar1 ve irritabilite
siklikla hastalik belirtilerine eslik eder. Kas gucsuzlugu
cogunlukla simetrik, proksimal kaslarda daha belirgin ol-
mak tzere yaygindir. Hastalar giicstuzlik nedeniyle mer-
diven ctkma, yerden kalkma, sacini tarama gibi gunluk
islevlerde zorlamir, kosamama ve sik dismeler gorulur.
Gowers belirtisi saptanir. Ayak bileginde gelisen erken
kontraktir ile parmak ucunda yurtme olabilir. Yiz ve

Sekil 1: JDM tanili 11 yasinda bir kiz olguda (ist g6z
kapadinda heliotrop ras

Sekil 2: JDM tanili 11 yasinda bir kiz olguda dizler
tizerinde pullanan lezyonlar ve lezyon lizerinde
hipertrikoz (sol bacakta daha belirgin)

t

Sekil 3: JDM tanili 12 yasinda bir kiz olgunun ellerinin
lizerinde Gottron papdilleri
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goz kaslar1 genellikle korunur, agir olgularda bulber ve
solunum kaslar1 etkilenir, solunum sikinus: ile birlikte
konusma, cigneme ve yutma gticlugii olabilir.>°

JDM’te deri belirtileri ¢cogu olguda kas gticstizlugtinden
once ortaya ¢ikar; bazen eszamanli, ender olarak da giic-
stzltikten aylar sonra gortlebilir. Deri bulgularmin bir
kismi JDM’e ozgudur, digerleri SLE gibi baska bag doku-
su hastaliklarinda da gortlebilir, JPM’e deri bulgusu eslik
etmez. Klasik JDM’te deri bulgulart oldukea tipiktir, st
goz kapaginda heliotrop ras (resim 1) ve eklemlerin dis
ylizeylerinde Gottron paptilleri (resim 2) patognomonik
kabul edilir. Yuzde, el ve ayaklarda, boyun ve ensede
glines goren yerlerde eritemli ras, yuzde malar eritem,
periorbital 6dem, hem gunes goren hem de géormeyen
viicut bolgelerinde yaygin eritem (eritrodermi) gortilebi-
lir. Livedo retikularis, tlserasyon, periungal bolgede ve
disetinde eritem, mikroanjiopati ve telenjiektazi seklinde
vaskulopatik degisiklikler; avug ici ve parmaklarin dis
ytizeyinde catlak, kabuklanma ve hiperpigmentasyonla
giden hiperkeratotik lezyonlar (tamirci eli); yaygin veya
fokal alopesi, hipertrikoz (resim 3), deri alu kalsifikas-
yonlar1, parsiyel veya jeneralize lipodistrofi, akantozis
nigrikans ve deri atrofisi JDM’te gortilebilen ¢ok cesitli
deri bulgulan arasindadir.>” Uluslararast miyozit belir-
leme ve klinik calismalar grubu tarafindan hazirlanan
resimli atlasta dermatomiyozitte erken ve gec evrede
gortlebilen cok cesitli deri bulgular izlenebilir.®

Deri degisikliklerine 2 yil boyunca kas tutulusunun ek-
lenmedigi, hem klinik hem serolojik, elektrofizyolojik

Tablo 2: Juvenil dermatomiyozitte gorilen kas

disi 6zellikler

Sistem Klinik 6zellikler Siklik (%)
Ates 16-25
Genel Adenopati 20
Raynaud fenomeni  9-14
Artralji / miyalji 25-73
Eklemler Artrit 23-58
KontraktUrler 26-27
Gottron papuilleri 57-100
Heliotrop ras 42-73
Tirnak dibi kapiller 91
degisiklikleri
Malar / fasiyal ras 42-73
Deri Agizda Ulserler 35
Deride Ulserler 23-30
Ekstremitede 6dem  11-32
Kalsinozis 6-30
Lipodistrofi 10-14
Gastrointestinal D?sfaji / disfoni 154
GIS belirtileri 22-37
Pulmoner Dispne 7-43

Klinik Gelisim




ve gorintileme ile kaslarn normal oldugu belirlenen
olgular kucuk bir grup olusturur, “amiyopatik derma-
tomiyozit” veya “dermatomiyozitis sine miyozitis” olarak
adlandinlir. Hastalik spektrumunda cok ender olarak
deri bulgusu olmayan “dermatomiyozitis sine dermatitis”
seklinde adlandirilan olgular bildirilmistir.>”

Cocukluk cagr IIM’lerde de kas dist organ tutuluslar
eklenebilir. Interstisyel akciger hastaligl, miyokardit, pe-
rikardit veya iletim defektleri seklinde kardiyak tutulum
cocuklarda tamimlanmistir. Gastrointestinal vaskilopati
ender gorulur ancak tlserasyon, kanama ve perforasyon
gibi ciddi sonuglar dogurabilir. Artrit JDM olgularmin
%30-40 kadarinda bildirilmistir. Malinite ile birliktelik
eriskin formdan farkli olarak JDM ve JPM’te cok ender
gorulur. JDM'te rastlanan kas disi tutulus belirtileri ve
sikliklar Tablo 2°de ¢zetlenmistir.’

Laboratuvar bulgulari

Kas enzimleri serum duzeyleri cogu hastada yukselir.
Serum CK, JDM ve JPM’de normalin 5-30 kati kadar
yuksek bulunabilir. JDM’'te CK bazen normal olabilir.
LDH, SGOT, SGPT, aldolaz gibi diger kas enzim duzey-
leri de yukselebilir. Sedimentasyon genellikle normaldir,
bazen hafif ytksek bulunabilir. EMG’de JDM ve JPM’de
myopatik degisiklikler gorultr, fibrilasyon potansiyelleri
eslik edebilir. Cocuklarin %20 kadarinda EMG normal
bulunabilir. MRG, BT, USG gibi gortinttileme yontemleri
ile kas odemi, inflamasyon olan bolgeler belirlenebilir ve
kaslarn tutulus paterni hakkinda bilgi edinilir.*¢1%!

JDM ve JPM olgularinin %40 kadarnnda serumda mi-
yozite 6zgl antikor (MSA) veya myozite eslik¢i antikor
(MAA)lardan biri saptamir.*'* Bu antikorlarn hastalik
patojenezinde rola yoktur, bir kismi bazi klinik alt grup-
larla birlikte bulunur; bu nedenle baz1 klinik ozellikleri
ongorme, tedavi yaniti ve prognozu tahminde yardimci
olabilirler. MSA’lardan Anti-Jo-1 antikoru siklikla in-
terstisyel akciger hastaligl, Raynaud fenomeni ve artritle
birlikte saptanir. Klinikte orta siddette veya agir hastalik

gortlebilir, tedaviye yanit orta derecededir. Cocuklarda
ender gorulur. Anti-SRP antikorlar ile birlikte genellikle
agir bir klinik tablo, siddetli gticstizluk, miyalji, miyo-
kardit saptanir. Prognozu kott, tedaviye direncli olan bu
alt grup cocuklarda ¢ok enderdir. Anti-Mi-2 antikorlar
olan hastalarda hafif veya orta siddette gucsiizluk, belir-
gin ras ile klasik deri belirtileri saptanir. Tedaviye yanit
ve prognoz cok iyidir, cocuklarin %5 kadarinda gorulur.
PM ve DM’de miyozite eslik¢i otoantikorlar daha c¢ok
overlap sendromlarinda saptanir.>*"!21* JDM ve JPM de
saptanan antikorlar ve iliskili baz1 klinik ozellikler Tablo
3’'te gosterilmistir.

Kesin tan1 icin ¢cogu hastada kas biyopsisi gerekir. Patolo-
jik olay genellikle multifokaldir, histopatolojik bulgularin
sikligr ve siddeti degiskenlik gosterir. Kas liflerinde cap-
sekil farki, degenerasyon ve regenerasyon, santral cekir-
dek, gtive yenigi gortiniim gibi nonspesifik degisiklikler
hem JDM ve JPM’de goralur, diger patolojik ozellikler iki
hastalikta farklidir. JDM'te ozellikle perimizyal bolgeye
yakin kas liflerinin etkilenmesiyle olusan perifasikuler
atrofi (resim 4) saptanir, patognomonik bulgu kabul edi-
lir. Intramuskuler kapiller sayisinda azalma ve intimada
kalinlasma gibi damar degisiklikleri, mikroifarktlar, pe-
rimizyal bolgede hakim olan perivaskiiler monontkleer
inflamasyon odaklar1 (resim 5) gorultir. Bu odaklarda
CD4+ T hucreleri, B htcreleri, makrofajlar ve perimizyal
bolgede plasmasitoid dendritik huicreler (PDC) saptanir.
Immunohistokimyasal incelemelerle membranolitik atak
kompleks (MAC), komplemanin ge¢ komponentleri ve
immun komplekslerin damarlarda biriktigi gosterilebi-
lir. MHC T ile perifasikuler bolgelerde kas membraninda
boyanma saptanir. Elektron mikroskopik incelemelerde
intramuskuler endotelyal hucrelerde tipik tubuloreti-
kualer inkluzyonlar gozlenmistir. JPM’te ise endomizyal
bolgede, saglam kas lifleri etrafinda primer inflamasyon
tipiktir. Inflamasyon bolgelerinde makrofajlar, CD8+
sitotoksik T hticreleri, B hticreleri, dendritik hticreler ve
plazma hucreleri saptanir. Inflamasyonun gorilmedigi
bolgelerde kas membraninda yaygin MHC 1 pozitifligi

Tablo 3: JDM ve JPM'de miyozite 6zgu ve miyozite eslikci antikor birlikteligi
Antikor
Miyozite 6zgi antikorlar (MSA)

Birlikte gorilen baslica klinik 6zellikler

interstisyel akciger hastaligy, artrit ve Raynaud fenomeni ile birlikte orta-

Antisentetaz (Anti-Jo-1)

siddetli hastalik, tedaviye yanit orta derecededir, cocuklarda miyozitlerin

%5-10 kadarini olusturur

Anti-SRP

Agir glicsizluk, miyalji, miyokardit ile klinik tablo agir, prognoz kotadur,

cocuklarda cok enderdir (%1)

Anti-Mi-2

Hafif-orta gli¢sizlik ve belirgin ras ile klasik DM bulgulari, tedaviye yanit

ve prognoz iyidir, cocularin %5-10 kadarinda gorulur

Miyozite eslikgi antikorlar (MAA)
Anti-p155

Anti-p140
Anti-PM-Scl
Anti-Ku, Anti-Ro, Anti-La, Anti-URNP

Klinik Gelisim

Siddetli deri bulgulari, lipodistrofi ile birliktedir, cocuklarin % 23-30
kadarinda bulunur

Kalsinozis ve kontraktirle birliktedir, cocuklarda %23 kadar saptanir
Skleroderma ile birlikte overlap sendromda bulunur

Overlap sendromlarda saptanirlar.
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dikkat ceker.>%!* MHC 1 pozitifligi yapilan calismalarda
9%95-98 oraninda 6zgiin bulunmustur.*?

Tani

[nflamatuvar miyopatilerde uygun tedavi yonetiminin
secilebilmesi icin kesin tam cok onemlidir. Tam kriteri
olarak Bohan ve Peter tarafindan 1975’te onerilen klinik
ve laboratuar bulgular iceren kriterler uzun yillar kul-
lamlmis ancak zaman icinde bu kriterlerin 6zgunlugu-
nun dusuk oldugu, pek ¢ok hastanin tanisinda yetersiz
kaldig1 veya yanlis tan1 almasina yol actig1 belirlenmistir.
2003 yilinda duzenlenen bir calistayda eriskin idiyopa-
tik inflamatuvar miyopatilerde yapilacak uluslar arast
kontrollii calismalarda kullanilmak tizere tam kriterleri
gelistirilmistir.'® Cocuklardaki IIM’ler icin de benzer tan:
kriterlerinin gelistirilmesine gereksinim vardir.

Klasik JDM’te deri bulgular oldukea tipiktir, gtigstzlukle
birlikte oldugunda kolay taninabilir. Taninin laboratuar
yontemleri ile dogrulanmasi 6nerilir. Serum CK ytiksek-
ligi, EMG veya MRG, miyozite 6zgu antikorlar yardimci
olabilir; tanida altin standart kas biyopsisidir. Baz1 ya-
zarlar kas biyopsi incelemesini gereksiz gorir ancak az
da olsa tedaviye yetersiz veya olumsuz yanit alindiginda
taninin yeniden 6zden gecirilmesi gerekir ve baslangic-
ta biyopsi yapmadiklarina pisman olabilirler.!” Sadece
deri bulgulan oldugunda psoriazis, ekzema ve alerji gibi
benzer deri degisiklikleri goriilen diger nedenlerin dis-
lanmas: gerekir. JPM’de klinik bulgular ozgin degildir,
ayiricl tant listesi cok uzun olup kalitsal ve edinsel bir-
cok kas hastaliginin dislanmast ¢cok énemlidir. Serumda
CK ytiksekligi ve miyopatik EMG bulgular bircok kas
hastaliginda saptandigindan kesin tani i¢in mutlaka kas
biyopsisi gerekir. Kas biyopsi orneginden taniya yonelik
maksimal bilgi edinilebilmesi icin ayrntili histolojik,
histokimyasal ve immunohistokimyasal incelemeler
yapimalidir. Toksik miyopatiler, fasyoskapulohumeral
distrofi, distrofinopati, disferlinopati, kaveolinopati, kal-
painopati, merozinopati gibi muskuler distrofiler basta
olmak tizere pek cok edinsel ve kalitsal kas hastaliginda
kasta inflamasyon gorulebileceginden yanhshkla idiopa-
tik inflamatuvar miyopati tansit konabilir.'® Bu nedenle
kasin patolojik incelemesinden elde edilen veriler mut-
laka klinik ve diger laboratuvar inceleme bulgular ile

Sekil 4: DM tanili bir hastada deltoid kas biyopsisinde
perifasikdiler atrofi ve endomizyal bélgede perivaskiiler
mononlikler hiicre inflamasyonu

118

birlikte yorumlanmali, immunohistokimyasal inceleme
ile taninabilen kalitsal kas hastaliklar1 bu incelemelerle
dislanmahidir. Klinik olarak immunosupressif tedaviye
yanitin idiopatik inflamatuvar miyopati lehine yorum-
lanmasi da sakincahdir. Immunosupressif tedavinin
cocuklarda gorilen bazi kas distrofilerinde semptomatik
yarar sagladigi iyi bilinmektedir.”” Gereginde genetik in-
celeme yapilir, boylece dogru tani konabilir.

Etyopatogenez

[IM’lerde etiyoloji tam olarak aydinlatilamamis, cevre-
sel faktorlerin roli belirlenememistir. Virus ve benzeri
enfeksiydz ajanlarla ilgili kamit arastirmalart olumsuz
sonuclanmistir. Histopatolojik ve immunopatolojik in-
direkt bulgular otoimmun patojenezi, diger otoimmun
hastaliklar ile birliktelik genetik duyarliligi destekle-
mektedir. Otoimmuniteyi tetikleyen faktor, otoantijen,
patojenik otoantikorlar hentiz belirlenememistir. Antijen
ile immunizasyon veya serum ile pasif transfer seklinde
deneysel hayvan modeli olusturulamamisur. Immun sis-
tem islev bozuklugu olan genetik olarak duyarh bireyde
cevresel tetikleyicilere spesifik doku yamt oldugu one
sturilmektedir. Genetik yatkinhik kompleks poligenik
bozukluk olup otoimmun fenotip olusmasinda bircok
gen bozuklugu birlikte rol alabilir. Erigkinlerdekine ben-
zer sekilde genetik yatkinhk ve baz1 HLA gruplarinin bir-
likteligi 6ne surtlmektedir. Beyaz tenli JDM olgularinda
HLA B8, DRB1*0301, DQA1*0501 ve DQA1*0301
birlikteligine daha sik rastlanmaktadir.>#1220

Arastirmalarda JDM ve JPM patogenezinde farkli meka-
nizmalarin rol aldig gosterilmistir. JDM'te deri ve kas
kapillerlerini oncelikli tutan, damar endoteline yonelik,
kompleman ve immun kompleks aracili humoral im-
munite bozuklugu 6n plandadir. Kapiller endotelinde
komplemanin ge¢ komponentlerinin biriktigi, perimiz-
yal ve perivaskiler alanda hakim hucrelerin B htcreleri,
CD4+ T hiicreleri ve plasmasitoid dendritik hucreler ol-
dugu gosterilmistir. Kas ve derideki degisiklikler baslica
mikrovasktler hasar ile olusmaktadir. T hticre bagiml,
B hticre aracih lokal humoral immun mekanizmalar ile
kapillerlerin nekroz ve trombozu, mikroanjiopati, iske-
mik kas lifi hasar oldugu one strialmustir. Son yillarda
gelisen “GeneChip microarray” yontemiyle gen ekspres-

Sekil 5: JDM tanili 3,5 yasinda bir erkek olguda deltoid
kas biyopsisinde perimizyal bolgede monontikleer
inflamasyon alani

Klinik Gelisim




yonlart incelendiginde inflamatuar miyopatilerde 6zgiin
bulgular saptanmistir. JDM olgularinin hepsinde tip 1
INFlarla induklenen genlerde artis (INF alfa/beta, MxA
proteinlerinde artig), proinflamatuar sitokin ve kemo-
kinlerde artis bulunmustur. Yakin zamanda fark edilen
kas ve deride saptanan plasmasitoid dendritik hticrelerin
dogal INF ftreticileri olarak islev gormekte olup ayrica
antijen sunucu htcre rolu, T hucre regulatora ve B htic-
relerine stimulator etki yaptiklar belirlenmistir >+

JPM’te ise dogrudan kas lifine yonelik hucresel immuni-
te bozuklugu oncelik tasir, baslica endomizyal bolgede
hakim hticreler B hticreleri, CD 8+ T hticreleri, dentritik
hucreler, makrofaj ve plazma hucreleridir. MHC-I siirly,
sitotoksik T-hticre aracily, kas lifindeki bir antijene yone-
lik sitotoksisite oldugu kabul edilmektedir. Hedef antijen
hentiz belirlenememis olup kas lifi sarkolemmal veya si-
toplazmik proteinlerinden biri oldugu dustinilmektedir.
Sitotoksik T hiicrelerinin saglikh kas liflerine invazyonu,
perforin-granzim grandlleri aracilhigy ile hiicre nekrozu
sonucu kas hasar1 olusmaktadir. Microarray yontemiyle
JPM’te en cok immunoglobulin gen kopyalar saptanmis,
kas ornekleri yeniden incelendiginde kas icinde lokal
olarak normalde immatur olan B hiicrelerinin hastalarda
olgunlasarak plazma hiicrelerine donustigu belirlenmis-
tir. Kasta saptanan myeloid dendritik hticrelerin antijen
sunucu hticre gibi davrandigy ve duyarli T hticreleri ile
birlikte immunolojik sinaps olusturdugu sanilmakta-
dlr.3'4’12’20

Inflamatuvar miyopatilerde patojenik olaylarin sirast iyi
incelenmemistir. Immunopatolojik surecte 6nce hangi
olayin basladigi, hangi sira ile devam edip nasil kalict
hale geldigi bilinmemektedir. Patogenezin daha iyi an-
lagilmas: tedavi seceneklerinin gelismesine de yardimct
olacakur.’

Tedavi

JDM ve JPM ampirik olarak immunosupressif ve immu-
nomodulator yontemlerle tedavi edilirler. Randomize
kontrollu ¢alisma yoktur, tedavi konusundaki bilgiler
gozlemsel, geriye dontk degerlendirme ve klinik dene-
yimle elde edilmistir. Kortikosteroidler 1970’lerden beri
JDM ve JPM tedavisinde ilk secenek olarak kullanmilmak-
tadir. Acik-retrospektif calismalarda kortikosteroid en
az %70-80 yararli bulunmustur. Hafif hastalikta sadece
kortikosteroid yetebilir, prednizolon 1mg/kg/g baslanir.
Yeterli klinik iyilik elde edilince gtin asir1 tedaviye geci-
lir. Yavasca doz azalularak izlenir, genellikle 2 yil idame
tedaviye devam edilir. Siddetli hastalik ve sistemik tutu-
lum varsa, daha ytksek dozlarda agresif tedavi 6nerilir.!
IV pulse metilprednizolon 30 mg/kg 3 gun veya IVIG 2
g/kg/total doz 2 veya 5 giinde verilebilir. Ardindan oral
prednizolon 1-2 mg/kg/g dozda tek basina veya klinik
tutulum agirsa metotreksat gibi diger immunosupressif
ilaclarla kombine edilerek devam edilir. Kronik hastalik-
ta immunosupressif ilaclarla en az 2 yil idame tedavisi
relapslart 6nlemede etkili bulunmustur. Kortikosteroid
yan etkilerinden korunmak icin gerekli onlemler uygu-
lanir. Diger immunosupressif ilaclarin kullanimu ile total
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kortikosteroid dozunu en az yariya indirmek mimkun
olmaktadir. Direncli olgularda azatioprin, siklosporin,
siklofosfomid, mikofenolat mofetil gibi diger immuno-
supressif ilaglar etkili olabilmektedir. Diger genel teda-
vi secenekleri arasinda fizik tedavi ve rehabilitasyon,
glinesten korunma, Ca ve D vitamini eklenmesi, mide
koruyuculari, deri tutulumu icin topikal tedaviler sayila-
bilir. Guct koruma, eklem agikliginin devami, kontrak-
tir ve kas kisalmalarini 6nlemede uygun egzersizler ¢cok
yararlidir. Yutma gticlugii, konusma bozuklugu olanlara
da egzersizler yardimer olur.**!?

Tedavide baslica amac klinik iyilesmenin saglanmasi
ve devamidir. Bu amacla hastalar duzenli araliklarla
kas gucu, gunluk islevler, deri degisiklikleri, serumda
kas enzim diizeyleri ve diger organ tutulus bulgulan
acisindan kontrol edilir. Serum enzim diizeyleri hasta-
larin %20 kadarinda baslangicta normal olabilir veya
kortikosteroid tedavi ile (hastalik hala aktif donemde
iken) hizla normal duizeylere inebilir. Bu ytizden CK du-
zelmesine gore tedavi azaltilmasi yetersiz tedavi seklinde
hatayla sonuclanabilir. Tedavinin yonetiminde hastalik
aktivitesi ve hastalikla olusan hasarin degerlendirilmesi
onemlidir. Hastalik aktivitesi inflamatuvar olayla direkt
iligkili, inflamasyon kontrol edildiginde tamamen ge-
riye dénebilecek ozellikleri tamimlar. Hastalikla olusan
hasar ise ¢nceki hastalik aktivitesine bagh sekel bulgu
ve komplikasyonlari, geri donust mumkun olmayan
atrofik ve distrofik degisiklikleri icerir. Bu iki durumun
ayrimi cok onemlidir; aktif hastalik belirtilerinin immu-
nosupressif veya immunomodulatuvar ilaclarla tedavisi
gerekir, sekel bulgu ve komplikasyonlar ise bu ilaclarla
tedavi edilemez.

Erken tani, uygun doz ve siirede immunosupressif veya
immunomodulator tedavi ile IIM lerde prognoz genel-
likle cok iyidir.* Ge¢ tani ve yetersiz tedavi ciddi komp-
likasyonlara neden olabilir. JDM ve JPM’de uygun tedavi
ile olgularin %80 kadarinda belirgin duzelme izlenir, an-
cak %60 kadarmnda kronik hastalik nedeniyle uzun sure
immunosupressif ila¢ kullanimi gerekir, agir olgularda
sekel bulgular kalabilir. JDM olgularimin %37 kadarinda
monofazik, %3 kadarinda polifazik hastalik belirlen-
mistir.?2 Immunosupressif tedavi oncesinde mortalite
%30 civarinda iken sonrasinda %2-3’e kadar inmistir.
Tanmmin 1.5 yil kadar gecikmesi ytiziinden tedavinin
ge¢ baslanmasi prognozu olumsuz etkilemektedir. Co-
cuklarda IIM’lerin erken fark edilmesi ve erken tedavisi
prognozun iyilesmesi acisindan ¢ok onemlidir.*
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