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Girig
Miyozitler (Inflamatuar miyopatiler), klinik olarak kas
glicstizligl ve histopatolojik olarak inflamasyon ve kas
lifi yakim ile karakterize idiyopatik kas hastaliklaridir,
Dermatomiyozit (DM) ve polimiyozit (PM) en iyi bilinen
iki alt tipidir.
DM

Cocuklarda ve yetigkinlerde gérilir. Cilt lezyonlar: ile
birliktedir.

Erigkinlerde ortalama tan yas1 40'tir. Cocuklarda yas
araligi: 5-14 yas.

Kadinlarda erkeklere gore daha sik gorulir (2:1)
Insidans 1:100.000

Prevalans yetigkinlerde 1-10 olgu/milyon ve gocuklarda
1-3.2 olgu/milyon.

50 yasindan biyytik DM'li hastalarin iigte birinde birlikte
malignite de saptanir.

PM

Cogunlukla yetigkinlerde gorulir, gcocuklarda nadirdir.
Ortalama tani yas1 >20.

Kadinlarda daha yaygindir.

Nadir bir hastaliktir ve bu nedenle kesin insidansi bilinmemektedir.

Klinik Bulgular

Hastalarin cogunda haftalar ile aylar icinde geligen sinsi ve yavag baglangicli kas
glcslizlugu sikayeti vardir. Tipik olarak omuz ve kalgalar: iceren simetrik proksimal kas
zay1flig1 tablosu izlenir. Boyun fleksiyon ve ekstansiyonunda zayiflik siktir. Sandalyeden
kalkma, merdiven gikma, bagin Ustindeki nesnelere uzanma veya sag¢ taramada zorluk
sikayetleri dikkat gekicidir. Disfaji ve disfoni, farinks ve proksimal ézofagusta bulunan
cizgili kaslarin tutulumundan kaynaklanr. Ozefagus dismotilitesi DM'de sik goruliir.
Solunum yetmezligi de var ise pulmoner fibrozis'ten gliphe etmek gerekir. DM'de kardiyak
ileti bozukluklar: gorilebilir. Sistemik otoimmiin hastalik birlikteligi siklikla, PM'de ve
nadiren de DM'de gorulir.




Cilt Bulgular

Heliotrop rag (Ust g6z kapaklarinda)

Yuzde eritemli rag

Sal belirtisi (sirt ve omuzlarda)

V belirtisi (boyun ve gogls énduvarinda)
Fotosensitivite

Gottron papilleri (dorsal interfalangeal veya
metakarpofalangeal alanlar, dirsek veya diz
eklemleri Uzerinde uzanan menekge renkli papuller)
Periungual telenjiektazi ile birlikte tirnaklarda
catlamalar, kalinlasma ve duzensizlik
Makinist eli: Catlarmg, hiperpigmente, pullu ve
hiperkeratotik parmaklar. Interstisyel akciger
hastaligl ile birliktelik gosterir.




Cilt bulgular, tipik olarak kas zayifliginin baglamasindan énce veya onunla birlikte ortaya
¢ikar, ancak bazen daha sonra da baglayabilir.

DM ile en sik olarak akciger, over, gastrointestinal sistem veya nazofarenks
adenokarsinomu birliktelik gosterir. Dermatomiyozit'li olgularin %11-40'inda eglik eden bir
bag dokusu hastaligi mevcuttur. Bunlar arasinda romatoid artrit, skleroderma, sistemik
lupus eritematozus, Sjogren sendromu ve miks bag dokusu hastaligi (MBDH) yer alir.
Miyozit tanisy; klinik 6yki, kas tutulum paterni, elektromiyografik bulgular, kas biyopsisi
ve belirli antikorlarin varligina dayanir. DM'te karakteristik cilt bulgularinin varlig: taniyi
destekler. Elektromiyografide kas gligsiizligliniin miyopatik bulgularinin izlenmesi
O6nemlidir. Tani i¢in biyopsi gereklidir ve tedaviye baglamadan 6énce kas dokusundaki
inflamasyon dogrulanmalidir. MR, biyopsi yapilacak kasin secilmesinde yardimeci olabilir.

Laboratuvar

Kreatin kinaz (CK), kas yikimi i¢in en hassas kas enzim testidir. Baglangigta kontrol
edilmeli ve tedavi sirasinda birkag kez seri olarak izlenmelidir. Aktif PM'de CK tipik olarak
yukselir (normalin 5 ila 50 kat1). CK normal olabilir veya DM'de sadece biraz yiuksek
olabilir. Aldolaz, aspartat aminotransferaz, alanin aminotransferaz ve laktat dehidrogenaz
(LDH) ytikselebilir. Anti-Jo-1 antikorlari, iligkili interstisyel akciger hastalig1 olan
miyozitte gorilur, ancak DM veya PM ic¢in spesifik degildir. Amino-agil-tRNA sentetaz karsi
gelismis antikorlar; Ates, Raynaud fenomeni, tamirci elleri, miyozit, poliartrit, IAHTen
olugan "Anti Sentetaz Sendromu" na neden olurlar. Akciger tutulumunu diglamak igin
akciger grafisi kullanilir. Pulmoner interstisyel hastaliktan giipheleniliyorsa, yliksek
rezolisyonlu toraks tomogorafisi (HRCT) ¢ekilmelidir.



Tedavi

Kortikosteroidler tedavinin temelini olugturur. Prednizolona giinde 1-2 mg/kg ile baglanir,
(maksimum 100 mg/gin), kas gicu geligene veya kas enzimleri en az 4 hafta normallegene
kadar devam etmek gerekir. Hasta prednizon ile dizelmezse veya prednizon azaltilirken
kas enzimleri yuikselmeye baglarsa IV immiunoglobulin (IVIG) tedavisi distnilebilir.
Hidroksiklorokin, DM'nin kutantz lezyonlarini tedavi etmek i¢in kullanilabilir,
Kortikosteroid tedavisi yillarca stirebilir, yan etkilerini azaltmak i¢in diger
immunosipresif (“steroid koruyucu”) ajanlar erken eklenebilir. Azatiyoprin 2-3 mg/kg/
gun, Metotreksat 7,5-25 mg PO veya IM/hafta steroid koruyucu ajanlardir. IV siklofosfamid
1 g/MR aylik 6 ay tercih edilir. Bununla birlikte, siklofosfamidin oral dozu ginde PO olarak
1 ila 8 mg/kg veya prednizon ile birlikte ginde 2 ila 4 mg/kg'dir. Siklosporin A, Mikofenolat
mofetil diger segeneklerdir.Olgularin %30-40"1 tedavi ile klinik remisyona, ulagir. Olgularin
%10'u ise rekiirrens yasar. Serum CK genellikle semptomlar diizelmeden énce normale
doner. Alevlenmelerde, klinik semptomlar ortaya ¢gikmadan 6nce enzimler yikselebilir.
Kottt prognostik gostergeler; tanida gecikme, ileri yag, inatel hastalik, malignite,
interstisyel pulmoner fibroz, disfaji, 16kositoz, ates ve anoreksi'dir. Infeksiyon, malignite ve
kardiyak ve pulmoner disfonksiyon en yaygin 61im nedenleridir. Erken tedavi ile 5 ve 8
yillik sagkalim oranlari sirasiyla %80 ve %73 olarak bildirilmigtir.



