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Oz
Giris ve Amac: Juvenil dermatomiyozit (JDM) idiyopatik inflamatuar miyozitlerin biiyiik gogunlugunu olusturan,
kas ve cilt tutulumu ile seyreden nadir goriilen bir otoimmiin miyopatidir. Calismamizin amaci merkezimizde
JDM tanisi ile takip edilen g¢ocuk hastalarin demografik, klinik, laboratuvar, goriintileme 6zelliklerinin ve
tedavilerinin degerlendirilmesidir.
Gereg ve Yontemler: Klinigimizce 2015-2021 tarihleri arasinda JDM tanist ile en az 6 ay takip edilen hastalarin
verileri geriye yonelik olarak hasta tibbi kayitlar1 incelenerek degerlendirildi.
Bulgular: Calismaya 6 kiz 6 erkek hasta dahil edildi. Bagvuru sirasinda 5 hasta hafif, 3 hasta orta, 4 hasta agir
klinik bulgular ile tan1 aldi. Takip siiresince klinik seyir 2 hastada monosiklik, 7 hastada kronik persistan ve 3
hastada polisiklikti. Tiim hastalarin tani sirasinda cilt ve kas bulgulart mevcuttu, laboratuvar olarak 9 hastada en
az bir kas enzimi yiiksekligi, 7 hastada CK yiiksekligi, 7 hastada LDH yiiksekligi ve 5 hastada AST yiiksekligi
vardi. Takip siiresince 5 hastada kalsinozis, 2 hastada eklem kontraktiiri ve 1 hastada lipodistrofi gelisimi
gozlendi. Baslangig tedavisi olarak 9 hastaya yogun yiiksek doz metilprednizolon 3 giin siire ile verildi. Takipte
yedi (58,3) hastaya IVIG tedavisi verildi.
Sonuc: JDM tedavisi ve takibi zor olan, multidisipliner deneyimli ¢ocuk romatoloji merkezlerince yonetilen bir
hastaliktir. Mevcut hasta verilerinin dokiimente edilmesi ve multidisipliner verilerin sunulmasi bu hastalar takip
eden hekimler igin yol gosterici olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Elektromiyografi, Juvenil dermatomiyozit, Juvenil idiopatik inflamatuar miyopati.

Abstract

Objective: Juvenile dermatomyositis (JDM) is a rare disease that accounts for the majority of idiopathic
inflammatory myositis, typically affecting muscle and skin. Our study aims to evaluate pediatric patients'
demographic, clinical, laboratory, and imaging characteristics and treatments followed up with the diagnosis of
JDM in a tertiary pediatric theumatology center.

Materials and Methods: The patients' medical records followed up with the diagnosis of JDM for at least 6
months between 2015- 2021 and were evaluated retrospectively.

Results: Six female and six male patients were included in the study. At the time of diagnosis, 5 patients had
mild, 3 patients had moderate and 4 patients had severe clinical findings. During the follow-up, the clinical course
was monocyclic in 2 patients, chronic persistent in 7 patients, and polycyclic in 3 patients. All patients had skin
and muscle involvement at the time of diagnosis. At least one muscle enzyme elevation was found in 9 patients,
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CK elevation in 7 patients, LDH elevation in 7 patients, and AST elevation in 5 patients. Calcinosis was observed
in 5 patients, joint contracture in 2 patients, and lipodystrophy in 1 patient during the follow-up period. High-dose
methylprednisolone was given to 9 patients for 3 days as initial treatment. Seven (58.3) patients received IVIG.
Conclusion: Managing JDM is difficult because of patients are followed by experienced multidisciplinary
pediatric rheumatology centers. Documenting existing patient data and presenting multidisciplinary data will be
a guide for physicians who have undertaken the management of these patients.

Keywords: Juvenile dermatomyositis, Juvenile idiopathic inflammatory myopathies, electromiyography

1. Giris
Juvenil dermatomiyozit oOzellikle kas ve cilt
dokusunu  etkileyen  kapiller  vaskiilopatinin

goriildigii otoimmiin bir miyopatidir [1]. Juvenil
idyopatik inflamatuar miyozitlerin %80’ini olusturan
bu hastaligin sikligt bir milyonda 2-4 olarak
bildirilmistir [2]. Tipik olarak cilt ve kas bulgular1 ile
seyreden hastalikta, gastrointestinal sistem (GiS),
kalp ve akciger tutulumu da goriilebilmektedir [1, 3].
Ortalama baglangi¢c yasi 6-8 olup, kiz/erkek orant
1,6/1-2,5/1°dir [4, 5]. Etyoloji tam olarak bilinmese
de genetik olarak yatkin bireylerde cesitli cevresel
faktorlerin etkisi ile ortaya ¢iktig1 diisiiniilmektedir.
Hem dogal hem adaptif immiin sistemin patogenezde
etkin rol oynadigi, ¢evresel faktorlerden ise
enfeksiyonlar, giines 1511 maruziyeti ve asilarin
tetikleyici olabilecegi bilinmektedir.

Patognomonik cilt bulgularina (heliotrop ras, gottron
papiilleri) proksimal kas gligsiizliigii, serum kas
enzimlerinin diizeylerinde artis, elektromiyografide
(EMG) kronik inflamatuar miyopati bulgulari ve
inflamatuar miyozitin histopatolojik bulgularindan
en az i¢iliniin eslik etmesi tan1 koydurucu iken, iki
kriter eslik ettiginde hasta olast JDM olarak
smiflandirilabilicr  [6, 7]. Klinik heterojendir;
hastalarin {igte biri monosiklik, {igte biri polisiklik,
iicte biri ise kronik seyir gostermektedir [1]. Prognoz
yillar i¢inde kortikosteroid tedavinin kullanilmasi ve
immiinsupresif ajanlarin erken baglanmasi ile 6nemli
Olgiide diizelmistir ancak bazi hastalarda kronik
inflamasyon devam etmekte ve lipodistrofi,
kalsinozis ve interstisyel akciger hastaligi gibi
morbiditelere sebep olabilmektedir [8].

Bu calisma ile Istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk
Romatoloji Bilim Dal1 tarafindan takip edilen JDM
tanilt ¢ocuklarin demografik, klinik, laboratuvar
ozellikleri, hastalik seyri, kullanilan tedaviler ve
yanitlarini degerlendirmeyi amacladik.

2. Materyal ve Metot

Caligmaya Ocak 2015- Aralik 2021 tarihleri arasinda
JDM tanisi alan ve en az 6 aydir takipli olan hastalar
dahil edildi. Hastalarin demografik ve klinik verileri
dosyalarindan geriye doniik olarak incelendi.
Hastalara modifiye Bohan ve Peter kriterlerine gore
JDM tanist konuldu [6, 7]. Tani kriterlerini
karsilamayan olas1 JDM olarak siniflandirilan ve 6
aydan daha kisa takip siiresi olan ¢ocuklar ¢alismaya
dahil edilmedi. Hastalarin demografik o6zellikleri
(vas, cinsiyet), klinik ozelikleri (tan1 aninda ve
hastalik seyrindeki bulgular, sistemik tutulum,
hastalik aktivite olgekleri, morbidite), laboratuvar,
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goriintiileme ve histopatolojik bulgulari,
kullandiklar1  tedaviler, komorbid  durumlar
kaydedildi.

Tant sirasinda klinik bulgulara goére hastalik

baslangici hafif, orta ve agir olarak kaydedildi. [1].
Tani1 aninda ve hastalik seyrinde hastalik aktivitesi ve
hasar1 degerlendirmek amaci ile hastalik aktivitesi
6lgegi olarak Childhood Myositis Assessment Scale
(CMADS) kullanild1 [9]. Ayrica hasta ve doktor viziiel
analog skala (VAS) kaydedildi. Takip siiresince
hastalar klinik seyrine gore monosiklik, kronik
persistan ve polisiklik olmak iizere ii¢ alt grupta
degerlendirildi. Tan1 sonrast 2 yil i¢inde remisyona
giren ve tekrar alevlenme gostermeyen hastalar
monosiklik; remisyon ve alevlenmeler ile seyredenler
polisiklik; tedavide 2 y1l dolmus olmasina ragmen hig
remisyona girmemis olanlar ise kronik persistan grup
olarak siniflandirildi [1]. Laboratuvar degerlerinden
eritrosit sedimentasyon hizi (ESH), C-reaktif protein
(CRP), aspartat aminotransferaz (AST), alanin
aminotransferaz (ALT), laktat dehidrojenaz (LDH),
kreatinin kinaz (CK), antiniikleer antikor (ANA)
kaydedildi. Hastalarin ~ manyetik  rezonans
goriintiileme bulgulari (fokal miyozit, diffiiz miyozit,
subkutan O6dem veya fasiit), kas ve cilt biyopsi
sonuglari, hastalik baglangicinda ve takibinde
kullanilan tedaviler (kortikosteroid, metotreksat
(MTX), intravendz  immiinglobulin  (IVIG),
hidroksiklorokin, mikofenolat mofetili (MMF),
siklofosfamid, rituksimab, siklosporin, tofasitinib) ve
siireleri, ek sistemik tutulum varhg (GIS, kalp,
akciger), lipodistrofi ve kalsinozis varlig1 kaydedildi.
Calisma igin Istanbul Tip Fakiiltesi Etik kuruldan
04/08/2022 tarihli 1107197 say1li onay alindi.
Istatistiksel analiz igin Statistical Package for Social
Sciences (SPSS) siirim 26 (IBM Corp., Armonk,
NY) kullanildi. Caligma grubunun degerlendirilmesi
tanimlayict istatistiklerle yapildi. Degiskenlerin
normal dagilip dagilmadigi Kolmogrov-
Smirnov/Shapiro-Wilk testi ile belirlendi. Normal
dagilan veriler ortalama =+ standart sapma ile; normal
dagilmayan veriler ise ortanca (minimum-
maksimum, g¢eyrekler arasi aralik (IQR)) ile ifade
edildi. Kategorik veriler say1 ve yiizde (%) olarak
belirtildi.

3. Bulgular ve Tartisma

3.1.Bulgular

Calismaya Istanbul Universitesi, Istanbul Tip
Fakiiltesi, Cocuk Romatoloji Bilim Dali tarafindan
takip edilen Bohan ve Peter tani kriterlerini



karsilayan JDM tanili 12 c¢ocuk dahil edildi.
Hastalarin demografik ve klinik bulgular1 Tablo 1’de
verildi.

Caligmaya 6 kiz, 6 erkek hasta alindi. Yakinmalarin
baslama yasi1 ortanca 62,5 ay (IQR=87), tan1 yas1 67
ay (IQR=81), taniya kadar gecen siire ise 3,5 ay
(IQR=7) idi. Hastalar 58,5 ay (IQR=58) siiresi ile
klinigimizce takipli idi. Bagvuru sirasinda 5 hasta
(%41,6) hafif, 3 hasta (%25) orta, 4 hasta (%33,3)
agir klinik bulgular ile tan1 almist1. Takip siiresince 2

Tablo 1. Hastalalarin demografik ve klinik 6zellikleri

hasta (%16,6) monosiklik, 7 hasta (%58,3) kronik
persistan ve 3 hasta (%25) polisiklik klinik seyir
gostermisti. Hastalarin bagvuru semptom ve bulgulari
degerlendirildiginde tiim hastalarda tipik cilt
bulgular1 ve kas tutulumu mevcuttu. Dort hastada
artralji/artrit, 3  hastada ates, 3  hastada
gastrointestinal sistem tutulumu (yutma giicliigii) ve
2 hastada kilo kaybt mevcuttu. Takip siiresince 5
hastada kalsinozis, iki hastada eklem kontraktiirii ve
bir hastada lipodistrofi gelisimi gézlendi.

Parametreler Bulgular
Cinsiyet (k1z), n (%) 6 (50)
Yakinma baglangi¢ yasi (ay), ortanca (IQR) 62,5 (87)
Tani yas1 (ay), ortanca (IQR) 67 (81)
Takip siiresi (ay) 58,5 (58)
Klinik Ozellikler, n (%)

Cilt Bulgular

Heliotrop Ras 11 (91,6)
Gottron papiilleri 10 (83,3)
Fotosensitivite 5 (41,6)
Malar rag 6 (50)
Kas-iskelet Sistemi Bulgulari

Proksimal kas giigsiizligi 12 (100)
Miyalji 10 (83,3)
Artrit/Artralji 4 (33,3)
Eklem kontraktiirii 2 (16,6)
Konstitiisyonel Bulgular

Ates 3(25)

Kilo kayb1 2 (16,6)
Yutma Giicligii 3 (25)
Kalsinozis 5 (41,6)
Lipodistrofi 1(8,3)
Hastalik Aktivite skorlari, ortanca (min-maks)

CMAS 32 (0-38)
Doktor VAS 6 (3-8)
Hasta VAS 6 (5-9)
Laboratuvar Bulgulari, ortanca (min-maks)

CRP (mg/L) 4,5 (0,6-55)
ESR (mm/saat) 16 (1-45)
CK (U/L) 405 (80-8749)
AST (U/L) 64 (25-389)
LDH (U/L) 479 (315-802)

Basvuru sirasinda ortanca doktor VAS skoru 6 (3-8),
hasta VAS skoru 6 (5-9) ve CMAS skoru 32 (0-38)
idi. On hastaya (%83,3) tan1 oncesi kas manyetik
rezonans gorlintileme (MRG) yapilmisti. Bes
hastada difliz miyozit, 4 hastada fokal miyozit ve bir
hastada fasiit bulgular1 saptanmisti. Dokuz hastaya
EMG yapilmisti. Bunlardan besi tipik JDM miyopati
bulgulart gosterirken, dordii normal EMG paterni
olarak yorumlanmisti. Dort hastaya kas biyopsisi
yapilmisti ve tipik JDM histopatolojik bulgular
seklinde degerlendirilmisti.

Bagvuru laboratuvar bulgulart degerlendirildiginde 9
hastada en az bir kas enzim yiiksekligi, yedi hastada
Tablo 2. Hastalarin tam ve takip klinik 6zellikleri
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kreatin kinaz (CK) yiksekligi, yedi hastada laktat
dehidojenaz (LDH) yiiksekligi ve bes hastada
aspartat aminotransferaz (AST) yiiksekligi mevcuttu.
Antintikleer antikor (ANA) pozitifligi 3 hastada
(%25) saptanirken, akut faz reaktanlarinda yiikselme
(CRP/ESR) 4 hastada (%33,3) mevcuttu.

Baslangig tedavisi olarak dokuz (%75) hastaya yogun
yiiksek doz metilprednizolon (30 mg/kg/giin) 3 giin
siire ile verildi. Takipte yedi (58,3) hastaya IVIG
tedavisi verildi. Hastalarin takipleri siiresince
aldiklar1 tedaviler Tablo 2°de gosterilmistir.



asta Cinsiye | Tam | Takip Baslangi¢ Kas Kas Kas Tedavi Komplikasyon
t yast stiresi bulgulart MRG EMG biyopsi
(ay) (ay) bulgu bulgu bulgus
u
1 E 132 8 Gottron Fasiit Normal | - Oral prednizolon -
papiilleri Metotreksat
Gligstizlik
Halsizlik
2 K 60 94 Ates Diffiiz Miyop - Oral prednizolon Kalsinozis
Halsizlik miyozit ati
Dokiintii
Giigsiizliik
3 E 95 37 Daokiintii Fokal - - Pulse prednizolon -
Giigsiizlik miyozit Oral prednizolon
Artralji Metotreksat
4 E 60 59 Ates - Miyop | Inflam | Pulse prednizolon Kalsinozis
Halsizlik ati atuar Oral prednizolon
Daokiintii miyozi | Metotreksat
Gligsiizlik t Hidroksiklorokin
5 K 67 89 Halsizlik Diffiiz - - Pulse prednizolon -
Giigstizlik miyozit Oral prednizolon
Dokiintii IVIG
Metotreksat
Hidroksiklorokin
Tofasitinib
MMF
6 K 202 22 Halsizlik Diffiiz Miyop | Inflam | Pulse prednizolon -
Giigsiizliik miyozit ati atuar Oral prednizolon
Daokiintii miyozi | IVIG
Artralji t Metotreksat
Raynaud Hidroksiklorokin
fenomeni MMF
7 E 67 58 Halsizlik Fokal Normal | - Pulse prednizolon Kalsinozis
Giigsiizlikk miyozit Oral prednizolon
Dokiintii IVIG
Metotreksat
MMF
Hidroksiklorokin
8 E 34 62 Halsizlik Fokal Normal | Inflam | Pulse prednizolon Kalsinozis
Giigsiizlikk miyozit atuar Oral prednizolon Lipodistrofi
Daokiintii miyozi | IVIG
Fotosensitivite t Metotreksat
Hidroksiklorokin
MMF
9 K 144 6 Halsizlik Diffiiz - - Pulse prednizolon Eklem kontraktiirii
Kilo kayb1 miyozit Oral prednizolon
Gligsiizlik IVIG
Dokiintii Metotreksat
10 E 52 84 Ates - Miyop | Inflam | Pulse prednizolon Kalsinozis
Halsizlik ati atuar Oral prednizolon Eklem kontraktiirii
Daokiintii miyozi | IVIG
Gligstizlik t Hidroksiklorokin
Fotosensitivite MMF
11 K 176 25 Halsizlik Diffiiz Miyop | - Pulse prednizolon -
Daokiintii miyozit ati Oral prednizolon
Gligsiizlik IVIG
Fotosensiitivite MMF
Ritiiksimab
12 K 63 72 Daokiintii Fokal Miyop Oral prednizolon -
Miyalji miyozit ati

MRG: Manyetik rezonans goriintiileme; EMG (elektromiyografi); IVIG: intravenéz immiinoglobulin; MMF:
mikofenolat mofetil
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3.2. Tartisma

JDM nadir goriilen otoimmiin kronik romatizmal
hastaliklardan biridir; ancak ¢ocukluk ¢aginda en sik
goriilen idyopatik inflamatuar miyopati tablosu
olmasi ve tanidaki giigliikler sebebi ile klinisyenler
icin biiylik 6nem arz etmektedir. Bu calismada tek
merkez tarafindan takip edilen JDM tanil1 12 hastanin
demografik ve klinik 6zellikleri verilmistir.
Caligmamizda yer alan hastalardan yarist kiz idi.
Literatiirde JDM tanili hastalarda kiz/erkek orani
1,5/1-2,5/1 ve tami pik yasi ortalama yedi olarak
bildirilmistir [5, 10]. Bu ¢aligmada tan1 yas1 ortanca
67 ay olup, ilk semptomdan taniya kadar ortanca 3,5
ay siire mevcut idi. Caligmalarda gelismis iilkelerde
tan1 gecikme siiresi 2,8-4 ay arasinda bildirilmigken,
gelismekte olan iilkelerde bu siire daha uzundur ve
hastalik siiresinin uzadigi durumlarda morbiditenin
arttig1 bilinmektedir [11]. Calismamizdaki tani siiresi
gelismis tilkeler ile benzerdir.

JDM tami1 esnasinda heterojen fenotip Ozellikleri
sergilemekle beraber 6n planda cilt bulgulart ve
proksimal kas gilicsiizligli goriilmektedir. Kas
gligstizliigii genellikle proksimal ekstremite, 6n
boyun fleksor ve govde kaslarinda simetrik olarak
saptanmakta ve hastalarin %85-%96’sinda tani
aninda gorilmektedir [5, 10, 12-14]. Caligmamizda
yer alan hastalarin tamaminda tanm1 sirasinda
proksimal kas gii¢csiizligli saptanmigtir. Hastalarin
kas giicii degerlendirmesi icin CMAS kullanilmig ve
tan1 sirasinda ortanca CMAS degeri 32 (0-38)
bulunmustur. CMAS kas kuvveti, fonksiyonu ve
dayanikliligim1 6lgmekte kullanilan giivenilir bir
Olgektir. Tan1 aninda ve hastalik seyrinde hastalik

aktivitesi ve hasar1 degerlendirme amac1 ile
kullanilmaktadir  [9]. On  dort  parametre
degerlendirilmekte ~ 0-52  arasinda  puanlama

yapilmaktadir. CMAS degeri 22,8-37,2 arasinda
degerlendirildiginde orta hastalik aktivitesini isaret
etmektedir [9]. Calismamizdaki tan1 sirasinda ortanca
CMAS degeri 32 olup, bu deger orta hastalik aktivite
skoru olarak degerlendirilmektedir. Hasta VAS
degeri ortanca 6 (5-9) iken, doktor VAS degeri
ortanca 6 (5-8) olarak degerlendirilmistir, ayrica
doktor ve hastanin benzer skorlar verdigi
saptanmistir. Ortanca VAS ve CMAS degerlerinin bu
kohortta orta siddette hastalik aktivitesini isaret ettigi
gozlenmistir.

JDM hastalarinda mukokutanéz tutulum hastaligin en
tipik bulgularindandir ve cilt tutulumu olmadan JDM
tanist konulamaz. Hastalarin tamamina yakininda
helitrop rag ve gottron papiilleri goriilmektedir. Malar
dokintii, sal bulgusu, iilserler, cilt nekrozlari ve
kalsinozis de goriilebilir. Dokiintiiler fotosensitif
karakterdedir ve giines 15181 ile artma 6zelligi gosterir.
Calismamizda hastalarda cilt bulgusu olarak en sik
helitrop ras (%91) saptanmis, ardindan gottron papiilii
(%83) izlenmistir. Alt1 hastada malar rag saptanmis,
bes hastada ise fotosensitivite gOrilmiistiir.
Mukokutanéz bulgulardan helitrop ras %062-84
hastalik baslangicinda goriiliirken, bunu sirasiyla
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gottron papiilleri (%59-91), fotosensitif ras (%51), ve
malar ras (%34-79) izlemektedir [5, 10, 12, 13].
Caligmamizda ii¢ hasta ates ve iki hasta kilo kayb1
sikayetleri ile bagvurmustur. JDM kliniginde
konstitiisyonel bulgular daha sik goriilmektedir.
Hastalarin  9%20-50’sinde ates, %20-60’mnda kilo
kayb1 ilk bulgular arasinda sayilirken, hastalarin
tamamina yakminda halsizlik ve yorgunluk
goriilmektedir [5, 10, 12, 13, 15, 16]. Tanisal olarak
onemi biiyiik olan cilt bulgular1 diger calismalar ile
uyum gostermektedir.

JDM tanisinin konulmasinda klinik bulgular yaninda
MRG bulgulari, kas biyopsisi ve EMG de yardimei
olmaktadir. MRG hem hastalik tanisinda hem miyozit
aktivitesinin izlenmesinde kullanilmaktadir. Kas
tutulumu degerlendirilmesinde radyasyon maruziyeti
olmamast  ve intravendz  kontrast = madde
verilmeksizin degerlendirmenin miimkiin olabilmesi
avantaj saglamaktadir [1]. T2 agirlikli sekanslarda
yumusak doku 6demi ve aktif hastalik, T1 agirlikli
sekanslarda ise kronik hastalik bulgularindan kas
atrofisi ve yag infiltrasyonu goriintiilenebilmektedir.
Bu c¢alismadaki hastalarin tani esnasinda MRG
incelemelerinde 5 hastada difiiz miyozit saptanirken,
4 hastada fokal miyozit ve bir hastada fasiit
saptanmustir. Tani sirasinda MRG {i¢ hastaya
yapilmamuistir. Bu hastalara biyopsi bulgulari ile JDM
tanist konulmustur. Atipik bulgulara sahip hastalarda
tan1 araci olarak kas biyopsisi kullanilabilmektedir.
JDM kas biyopsisi bulgulari, perifasikiiler atrofi, kas
lifi boyut degisiklikleri, kas dejenerasyonu ve
rejenerasyonu alanlari, vaskiilopati, kapiller endotel
6demi ve perivaskiiler infiltrasyondur. Infiltrasyon
alaninda B hiicreler, CD4+ T hiicreler, plazmasitoid
dendritik  hiicreler ve makrofajlar  goriliir.
Calismamizda 4 hastaya kas biyopsisi yapilmisti ve
kas biyopsisi bulgular: tipik JDM miyopatisi olarak

raporlanmigtt. JDM kas biyopisi bulgularinin
agirligint - objektif olarak degerlendirmek icin
skorlama sistemi  geligtirilmistir  [17].  Skor,

inflamatuar, vaskiiler, kas lifi ve bag dokusu olmak
iizere dort alanda degerlendirme yapilarak ve patolog
tarafindan 1-10 arasinda verilen VAS skoru da
degerlendirmeye  almarak  hesaplanir.  JDM
hastalarinda  kullanimi  mevcuttur. Biceps ve
kuadriceps kas biyopsilerinde skorlama yapilabilir
[17].

Laboratuvar incelemelerden serum kas enzimlerinde
ylikselme goriilmesi de tan1 koymada kullanilan bir
parametredir. Kas enzimlerinden CK, LDH, AST,
alanin aminotransferaz (ALT) ve aldolazda artig
saptanmasi hastalarin %80-95’inde mevcut olmakla
birlikte aktif hastalik durumunda kas enzim
diizeylerinde artig saptanmayan hastalar da vardir [10,
12, 16, 18]. Calismamizda hastalarin %75’inde en az
bir kas enzim diizeyinde artig saptanmistir. CK, LDH
ve AST ortanca degeri normal enzim aralik degerlerin
iizerinde saptanmistir. Baglangi¢ aninda saptanan kas
enzim diizeylerinde yiikselme ile hastalik uzun



donem sonuglari arasinda bir
bilinmektedir [10].

JDM tanisinda EMG bulgular1 da kullanilmaktadr.
EMG’de spontan ve insersiyonel aktivite artist; diigiik
genlikli, kisa siireli, polifazik motor {inite aksiyon
potansiyelleri goriilmektedir. Hastalarin %50-90’1nda
EMG bulgular1t saptanmakla birlikte, bulgular
JDM’ye spesifik degildir [4, 14, 19]. EMG invaziv
bir yontem oldugu icin diger bulgular ile tam
konulabilen vakalarda yapilmasi tercih
edilmemektedir [7]. Bu calismada dokuz hastaya
EMG yapilmis; bes hastada EMG bulgulari tipik JDM
miyopatisi olarak degerlendirilmistir.

JDM seyri degiskendir. Hastalarin yaklasik tigte biri
bir hastalik donemi yasayarak remisyona girer ve
monosiklik olarak adlandirilir; iigte biri birden fazla
remisyon ve relaps gostererek polisiklik olarak
adlandirilir; Gigte biri ise tedaviye ragmen remisyona
girmeyip kronik seyir gosterebilir [20, 21]. Bu
calismada 7 hasta kronik persistan seyir gosterirken,
iic hasta polisiklik, iki hasta monosiklik seyir
gostermigtir. Kronik persistan seyir gosteren yedi
hastadan besinde takipte kalsinozis gelismis, birinde
ise lipodistrofi saptanmistir. JDM hastalarda uzun
donemde en Onemli komplikasyonlar kalsinozis,
lipodistrofi ve osteoporozdur. Kalsinozis gelisimi i¢in
risk faktorleri heniiz net olarak bilinmemektedir; bu
sebeple fizik muayenelerde detayli cilt muayenesi ve
radyografik  incelemeler ile  degerlendirmek
onemlidir. Kalsinozis hastalarin ~ %20-40’1inda
goriilmekte ve goriilen hastalarda kronik seyir ve tani
oncesi uzun hastalik siiresi ve ge¢ tedavi baglanmasi
ile iligkilendirilmektedir [4, 11, 13]. Miyozit spesifik
antikorlardan anti-NXP2 ve anti-PM-Scl otoantikor
pozitifligi olan hastalar kalsinosiz acisindan riskli
kabul edilmektedir [22, 23]. Lipodistrofi gelisimi de
aktif hastalik siiresi ile iligkili bulunmustur [23].
Caligmamizda bir hastada lipodistrofi goriilmiis ve bu
hasta  kronik  persistan  seyir  gOstermistir.
Komplikasyonlar, 6zellikle kiigiik yaslarda tani alan
ve uzun hastalik seyri gosterecek olan gocukluk yas
grubunda diizenli olarak izlenmelidir.

JDM tedavisi ¢ocuk romatoloji uzmant, fizyoterapist,
diyetisyen ve hemsire is birligi ile multidisipliner bir
yaklasgim  gerektirir. Tedavideki ana amaglar
inflamasyonu kontrol altina almak, tedavi ile iligkili
komplikasyonlari, hastaliga bagli komplikasyonlari
ve uzun donemde gelisen sekelleri onlemek, ayrica
hayat kalitesini yiikseltmektir. Nadir goriilen bir
hastalik olmast ve yeterli randomize kontrollu
caligma olmamasi sebebi ile tedavi zordur.
Kortikosteroidler tedavide yaygin olarak
kullanilmaktadir; agir vakalarda intravendz yogun
yiiksek doz metilprednizolon (30 mg/kg/giin) 3
ardisik giin kullanilirken, hafif olgularda 2 mg/kg/giin
(maksimum 80 mg) idame doz tercih edilmektedir
[24]. Kortikosteroidlerin dozu kademeli olarak
azaltilarak kesilmesi hedeflenmektedir. Pediatrik
Romatoloji Uluslararast Caligmalar Organizasyonu
(PRINTO) tedavi baslangicindan itibaren ilk 2 ayda

iliski olmadig
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giinde 2 mg/kg'dan 1 mg/kg'a, ardindan takip eden 4
ayda giinde 0,2 mg/kg'a azaltarak, takip eden 18 ay
icinde steroid tedavisini kesmeyi 6nermektedir [25].
Hastalik modifiye edici ajanlardan metotreksat,
mikofenolat mofetil, hidroksiklorokin tedavide
kullanilan ilaglardir. Direngli vakalarda
siklofosfamid,  siklosporin, takrolimus tercih
edilebilir. ~ Biyolojik  ajanlardan  Anti-CD20
monoklonal antikoru rituksimab, tiimo6r nekroz faktor
inhibitorleri, abatasept, JAK inhibitorlerinden
tofasitinib  kullanilmaktadir [1]. Agwr, steroid
tedavisine yanitsiz ve direngli olgularda intravendz
immunoglobulin (IVIG) etkili bulunmustur [26].
Calismamizda baslangi¢ tedavisi olarak 9 hastaya
yogun yliksek doz iv metilprednizolon 3 giin siire ile
verilmistir. Takipte yedi hastaya tedavi direnci sebebi
ile IVIG verilmistir. Biyolojik ajanlardan bir hastada
rituksimab, bir hastada tofasitinib kullanilmistur.

Bu calismaya tek merkez tarafindan takipli hastalar
dahil edildigi i¢in hasta sayis1 kisitlidir. Retrospektif
ozelliginden dolayr bazi klinik o6zellikler gdzden
kagmis olabilir. Calismaya Ocak 2015- Aralik 2021
tarihi arasinda klinigimizce takipli hastalar dahil
edilmistir, miyozit spesifik antikor degerlendirmesi
merkezimizde yapilamadigi i¢in hastada bu panelleri
degerlendirilmemistir.

4. Sonug

Sonug olarak nadir goriilen ¢ocukluk ¢agi romatizmal
hastaliklarindan JDM, uzun dénemde hastalik ve
tedavi iligkili morbiditenin goriilebildigi, tedavisi ve
yonetimi zor bir hastaliktir. Multidisipliner tgiincii
basamak romatoloji kliniklerince takibi ve mevcut
hasta verilerinin dokiimente edilmesi onemlidir. Cok
merkezli ve daha ¢ok sayida hasta verisinin
sunuldugu calismalara ihtiyag vardir.
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