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0z
Amac: Bu calismada, juvenil dermatomiyozit (JDM) tanisi ile takip edilen ¢ocuklarin klinik 6zelliklerinin, laboratuvar
bulgularinin ve prognozunun degerlendirmesi amaglanmistir.

Gerecg ve Yontemler: Ocak 2005-Nisan 2021 tarihleri arasinda merkezimiz Cocuk Romatoloji Klinigi’'nde JDM tanisi
alan, en az 6 ay izlemine devam edilen, 17 cocugun tibbi kayitlar geriye dénik olarak degerlendirildi.

Bulgular: JDM tanili 17 hastanin 10’u (%59) kizdi. Hastalarin ortanca yasi 8 (1.5-14)’di. Tanidan énceki semptom
siresi ortanca 2.5 (1-36) ay; ortalama takip siresi ortanca 24 (6-156) aydl. ik bagvuruda hastalarin 15’inde (%88.2)
cilt bulgusu, 14’Unde (%82.4) proksimal kas glcsuzIigu tespit edildi. Basvuruda hastalarin 8’inde (%47) eritrosit
sedimantasyon hizi ve C-reaktif proteinde yiikseklik saptanirken 12’sinde (%70.6) laktat dehidrogenaz, 12’sinde (%70.6)
aspartat aminotransferaz, 13’Unde (%76.5) alanin aminotransferaz, 9’'unda (%53) kreatinin kinaz yUksekligi saptandi.
Miyozit spesifik antikorlar; 5/17 hastada ¢alisildi; 4 hastada pozitif bulundu. Kas biyopsisi 6 hastaya yapildi ve inflamatuar
miyozit ile uyumlu bulundu. On U¢ hastaya ekstremite manyetik rezonans gérunttleme yapildi ve 10 hastada aktif
miyozit gdsterildi. Tim hastalara baslangic tedavisi olarak steroid ve es zamanli olarak metotreksat baglandi. Ug hastada
metotreksat yan etkisi nedeni ile mikofenolat mofetil/ siklosporin A verildi. iki hastada kalsinozis gelisti. Son takipte
13 hastanin steroid tedavisi kesilebildi. Bir hasta immunsuipresif ajan olmaksizin, 16 hasta immunsupresif ajanlarla
remisyondaydi. iki hasta 18 yasin lizerinde oldugu igin eriskin romatoloji klinigine devredildi.

Sonug¢: JDM cocukluk caginda nadir gérilen bir hastalk olmasina ragmen kalsinozis ve vaskulopatiye ikincil ciddli
komplikasyonlara neden olabilir. JDM’li tim ¢ocuklar yakindan takip edilmelidir.
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ABSTRACT

Objective: The aim of this study is to evaluate the clinical features, laboratory findings and prognosis of children followed up with a
diagnosis of juvenile dermatomyositis (JDM).

Material and Methods: The medical records of 17 children who were diagnosed with JDM in the Pediatric Rheumatology Clinic of our
center between January 2005 and April 2021 and were followed up for at least 6 months were evaluated retrospectively.

Results: Ten of the 17 patients (59%) with a diagnosis of JDM were girls. Median age was 8 (1.5-14). Median duration of symptoms before
diagnosis was 2.5 (1-36) months; the median follow-up time was 24 (6-156) months. Skin findings were detected in 15 (88.2%) patients
and proximal muscle weakness in 14 (82.4%) patients at the first admission. Erythrocyte sedimentation rate and C-reactive protein elevation
were detected in 8 (47%) patients at admission, while 12 (70.6%) had lactate dehydrogenase, 12 (70.6%) aspartate aminotransferase,
and 13 (76.5%), alanine aminotransferase and 9 (53%) increased creatine kinase. Myositis-specific antibodies; assessed in 5/17 patients;
found positive in 4 patients. Muscle biopsy was performed on 6 patients and was found to be compatible with inflammmatory myositis.
Magnetic resonance imaging of the limbs was performed in 13 patients and active myositis was demonstrated in 10 patients. Steroid
and simultaneous methotrexate were started as initial therapy in all patients. Mycophenolate mofetil/cyclosporine A was given to three
patients because of the side effect of methotrexate. Calcinosis developed in two patients. Steroid therapy could be discontinued in 13
patients at the last follow-up. One patient was in remission without an immunosuppressive agent, and 16 patients were in remission with
immunosuppressive agents. Two patients were transferred to the adult rheumatology clinic because they were over 18 years old.

Conclusion: Although JDM is a rare disease in childhood, it can cause serious complications secondary to calcinosis and vasculopathy. All

children with JDM should be closely monitored.
Key Words: Childhood, Juvenile dermatomyositis, Prognosis

GiRiS

Juvenil dermatomiyozit (JDM) cocukluk ¢caginda en sik gordlen
idiopatik inflamatuar miyopati grubudur (1, 2). Klasik olarak
proksimal kas gugsuzlugu ve heliotrop dokuntl, Gottron
papdulleri gibi cilt bulgulart gérulirken bagirsak, akciger ve kalp
gibi diger organ tutulumlari da tabloya eslik edebilir (1-3). Oldukca
nadir gortlen bu ¢ocukluk ¢agi romatizmal hastaliginin siklig
cografi bolgelere gore degismekle beraber 2-4/1.000.000’dur
(4,5). Hastalgin etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte
otoimmunite, genetik yatkinlik, gevresel faktorler ve enfeksiydz
ajanlar gibi bircok neden suclanmaktadir. Genetik olarak duyarli
bireylerde, cevresel risk faktdrlerinin eklenmesiyle, edinsel ve
kazaniimig immin sistemin aktivasyonu ve kronik inflamasyon
zemininde olusan bir otoimmun anjiyopati gelisimi olmaktadir
).

inflamasyon etkin tedaviyle kontrol altina alinamazsa kalsinozis,
vaskulopatiye ikincil organ hasari gibi morbiditeyi arttiran
komplikasyonlar gelisebilir. Juvenil dermatomiyozitin  erken
teshisi ve uygun tedavisi, remisyon ve ciddi komplikasyonlarin
Onlenmesini saglayabilir (6-8).

Bu calismada merkezimizde son 15 yildir takip edilen JDM
tanili ¢ocuklarin  Kklinik, laboratuvar ve patolojik &zellikleri
degerlendirilmistir.

GEREC ve YONTEMLER

Ocak 2005-Nisan 2021 tarihleri arasinda merkezimiz Gocuk
Romatoloji Klinigi’'nde 18 yasindan énce JDM tanisi alan, en az 6
ay izlemine devam edilen, 17 cocugun tibbi kayitlari geriye donuk
olarak degerlendirildi. JDM tanisi Bohan ve Peter’in kriterlerine
dayanilarak konuldu (9). Bu kriterlere gdre kesin JDM tanisi icin
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karakteristik cilt tutulumuna (heliotrop dokintu, Gottron papulleri)
ek olarak Ug kriterin (simetrik proksimal kas gugstzligu, iskelet
kas enzimlerinde ylUkselme, elektromiyografide (EMG) miyopati
ile uyumiu degisiklikler ve kas biyopsisi histopatolojisi), olasi
JDM tanisi icin klasik cilt dokuntlstne ek olarak iki kriterin
olmasi yeterlidir. JDM tanisi ile izlenen ancak tibbi kayitlarn eksik
olan ya da takip suUresi 6 aydan kisa olan hastalar ¢alisma dig
birakildi. Hastalarn cinsiyet, yas, baslangic semptomlar ve
klinik 6zellikleri, semptomlarin baslangici ile tani arasinda gegen
slire, tani anindaki laboratuvar degerleri, EMG, kas biyopsisi ve
magnetik rezonans gortntileme (MRG) sonuglar, takip slresi,
uygulanan tedavi ve sonugclari ile komplikasyonlari kaydedildi.
Laboratuvar parametreleri arasinda eritrosit sedimentasyon
hizi (ESH), C-reaktif protein (CRP), laktat dehidrojenaz (LDH),
aspartat aminotransferaz (AST), alanin aminotransferaz (ALT),
kreatinin kinaz (CK), antinikleer antikor (ANA) vardi. Miyozit
spesifik antikor (MSA) degerlendirilen hastalarin  sonuclari
kaydedildi. Calisma icin Ankara Sehir Hastanesi, 2 Nolu
Klinik Aragtirmalar Etik Kurul’'undan E2-21-531 numarall onay
alinmigtir.

istatistik Analiz

Veriler SPSS programi (SPSS version 20.0; SPSS Inc., Chicago,
IL, USA) kullanilarak degerlendirildi. Sonuglar, ortalamaz+standart
sapma veya median (minimum-maksimum) olarak verildi.
Kategorik degiskenler n (%) olarak ¢zetlendi.

BULGULAR

Calismaya dahil edilen 17 JDM tanill hastanin %59 kizd..
Hastalarin ortanca yasi 8 (1.5-14)’dd. Tanidan dnceki semptom
stresi ortanca 2.5 (1-36) aydi. Ortalama takip stresi ortanca
24 (6-156) aydi. Basvuru sirasinda en sik olan sikayetler; cilt



Tablo I: Juvenil dermatomiyozit hastalarnin tani aninda

demografik, Klinik ve laboratuvar 6zellikleri.

Bulgular (n=17)

Cinsiyet; kiz, n (%) 10 (59)
Sikayetlerin basladigi yas; ortanca (min- 7.2(1.5-13)
max)
Tani yasi; ortanca (min-max) 8 (1.5-14)
Takip siiresi; ortanca (min-max)(ay) 24 (6-156)
Klinik bulgular
Cilt degisiklikleri,* 15 (88,2)
Heliotrop dokuntd, * 8 (47.1)
Gottron’s papdilleri,* 13 (76.5)
Malar dokuntd,* 12 (70.6)
Odem,* 3(17.6)
Telenjektazi,* 4 (23.5)
Artrit/artralji,* 7 (41.2)
Miyalji,* 13 (76.5)
Kas glcsuzItga,* 14 (82.4)
Halsizlik,* 14 (82.4)
Ates,* 2(11.8)
Laboratuvar bulgular 24.7 (5-81)
ESH (mm/saat) ortanca (min-max) (0-20) 0.8 (0.01-5.4)

CRP (mg/dL ortanca (min-max) (0-0.8)
LDH (0-298 U/L)

766 (213-1983)
218 (17-907)

AST (40 U/L) 143 (15-776)
ALT (40 UI/L) 3714 (45-
CK (32-294 U/L) 26179)
ANA pozitifligi n (%) 5 (29.4)

ESH: FEritrosit sedimentasyon hizi, CRP: C-reaktif protein, LDH:
Laktat dehidrogenaz, AST: Aspartat aminotransferaz, ALT: Alani
aminotransferaz, CK: Kraetinin kinaz, ANA: Anti-nlkleer antikor, *: n(%)

dokuntuleri, gugsuzluk, halsizlik ve eklem agrisiydi. Hastalarin
15’inde (%88.2) cilt bulgusu, 14’Unde (%82.4) proksimal kas
glicstzIugu tespit edildi. Basvuru aninda sadece 8 (% 47)
hastada ESH ve CRP’de yUkseklik saptanirken 12 hastada
(%70.6) LDH, 12 hastada (%70.6) AST, 13 hastada (%76.5)
ALT, 9 hastada (%53) CK referans araligin tzerinde saptand..
AntinUkleer antikorlar, 17 hastanin 5’inde pozitif saptandi. MSA,
5/17 hastada caligildi ve 4 hastada pozitif bulundu. Hastalarin
tani anindaki demografik verileri ve detayl klinik ve laboratuvar
ozellikleri Tablo I'de &zetlenmistir.

Onyedihastanin 14’tine EMG yapildi. iki hastaya yaslarinin kiigik
olmasi ve bir hastanin da yaygin 6deminin olmasi nedeni ile EMG
yapilamadi. Kas biyopsisi 6 hastaya yapildi ve inflamatuar miyozit
ile uyumlu bulundu. On U¢ hastaya proksimal kas gruplarini
degerlendirmek amaciyla ekstremite MRG yapildi ve 10 hastada
MRG ile aktif miyozit gosterildi. Hastalarn EMG, MRG ve kas
biyopsi sonuglar Tablo II'de verilmistir. TUm hastalara baslangig
tedavisi olarak steroid verildi. Yedi hastaya yaygin kas tutulumu,
yutma gucltigu, disfoni, yaygin 6dem gibi nedenlerle intraventz
(IV) bolus metilprednizolon ile tedaviye basland (Hasta 1, 3, 7,
10, 12, 16, 17). Geriye kalan 10 (%58.8) hastaya oral 2 mg/
kg/glin olarak steroid tedavisi ve tUm hastalara es zamanli
olarak metotreksat baglandi. Hastalardan 3’Unde (Hasta 2, 3,
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16) metotreksat yan etkisi nedeni ile mikofenolat mofetil veya
siklosporin A verildi. Hastalara uygulanan tedaviler Tablo II'de
verilmistir. Tedaviye ortalama yanit stiresi ortanca 3 (1-6) aydi.
iki hastada kalsinozis gelisti. Hasta 2'ye yaygin kalsinozis
nedeni ile pamidronat tedavisi baslandi. Pamidronat tedavisinin
Uglincu ayindan sonra kalsinoziste gerileme oldugu géruldu.
Son takipte 13 hastanin steroid tedavisi kesilebildi. Bir
hasta immuUnsupresif ajan olmaksizin remisyonda, 16 hasta
immunsupresif ajanlarla remisyondaydi. Metotreksat tedavisi
altinda remisyonda olan 2 hasta 18 yasin Uzerinde oldugu i¢in
eriskin romatoloji klinigine devredildi.

TARTISMA

Juvenil dermatomiyozit, cocukluk cagindaki disUk insidansina
ragmen ¢ocukluk ¢aginin en sik goérulen idiyopatik inflamatuar
miyopatisidir ve tipik deri doktntulleri ve kas glgsuzIigu ana
bulgulandir (1,2). 1975 yilinda Bohan ve Peter tarafindan
Onerilen tani kriterleri hala hastaligin tanisinin konulmasinda altin
standart olmaya devam etse de, yaygin olarak yeni kullanimaya
baslanan kapilleroskopi ve otoantikorlar, gérunttleme yontemleri
tani koymaya yardimci olmaktadir.

Cocukluk caginin en yaygin gorilen inflamatuar miyoziti olan
JDM grubunda tipik cilt bulgular bu ¢alismada bulundugu gibi
sik gorulmektedir (%88.2). Tipik cilt bulgular ile artmis CK, LDH,
AST ve ALT gibi kas enzim dUzeylerinin birlikteligi tani igin yol
gosterici olmaktadir.

Hastaligin baglangici genellikle 5-14 yaslar arasindadir (1-3).
Ortalama yas Campanilho-Marques ve ark. (10) galismasinda
5.2 yil (3.3-9.7), Barut ve ark. (11) calismasinda 6.6 = 4.1 yil (2-
16) olarak bulunmustur. JDM halsizlik, kolay yorulma ve bazen
cocuklarda degerlendiriimesi kolay olmayan kas gugsuzItigu
gibi bulgularla kendini gosterdidi icin tani almasi zaman alabilir.
Tipik cilt bulgular gelistiginde daha hizli tani konur. Sun ve ark.
yirmi yilllik deneyimlerini yansitan 39 JDM hastasini kapsayan
calismasinda en sk gordlen basvuru bulgularinin Gottron
paplll (%82.1) ve kas glcsuzIligu (%82.1) oldugunu bildirdi
(12). Calismamizdaki hastalarda da en sik saptanan baslangic
bulgular benzer bulundu. Tipik JDM bulgular ile hastaligin
klinisyenin aklina gelmesi mimkin olsa da Peter ve Bohran'in
tani kriterleri ile kesin ya da olasi JDM tanisi kesinlestiriimektedir.
GUnumuizde hastalarda saptanan JDM’ye 6zel kapilleroskopi
bulgulari, MRG ile gdsterilen akut miyozit ve MSA'larin varlig
daha noninvaziv ve kolay sekilde konulabilmesini saglamaktadrr.

Magnetik rezonanas gorintlleme, kaslardaki inflamasyonun
degerlendiriimesi ve kas biyopsi alanlarinin tespiti icin yararldir.
Kasin inflamasyonunu yansitan kas &demi, T2 agirlikli/yag
baskill ya da STIR sekanslari ile gosterilebilir. Kronik hastalik
seyrinden kaynaklanan yag infiltrasyonu da taniya yardimci
olmaktadir (13). Son yillarda merkezimizde tipik klinik bulgulari
olan hastalarda MSA tespiti ile beraber kullanlan MRG’nin
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Tablo II: Hastalarin klinik 6zellikleri ve takip sonugclari.

SILETE! Basvuru Kas Otoantikor LT
Hasta baslama Cinsiyet asvuru Kas biyopsisi EMG siiresi Tedavi Komplikasyon
sikayeti MRG (MSA)
yas! (yil) (yl)
Bolus
YUzinde prednizolon,
1 11 K kizarklk, Miyozit - Normal - 3.5 Oral prednizolon, Yok
gugsuzltk Metotreksat,
Hidroksiklorokin
Oral prednizolon,
Metotreksat,
GugsuzlUk, - . . Siklosporin, S
2 8 K halsizlik - Miyozit Miyopati - 7.5 VIG, Kalsinozis
MMF,
Pamidronat
Dokuntd, Prednizolon,
3 4.5 E  halsizlik, Miyozit - Miyopati MDAS5 2 Metotreksat, Yok
¢abuk yorulma MMF
DokUuntu, L , , Prednizolon,
g © X halsizlik ) et e ) 2 Metotreksat e
5 8 K Dokuntuﬁ, Normal - Normal - 6 PrEelEsIe, Yok
eklem agrisi Metotreksat
Halsizlik,
ates, L . . Prednizolon,
6 1,5 K karn agnisi, Miyozit Miyopati 13 Metotreksat Yok
dokint
Dokuntd, . , , Prednizolon,
7 11 K kas agnsi Miyozit - Miyopati - S Metotreksat Yok
Dokuntu, L . , Prednizolon,
8 8.5 K kas agnsi Miyozit - Miyopati - 1.5 Metotreksat Yok
GulcsuzlUk, L inflamatuar . . Prednizolon,
g € 2 yUrlme zorlugu Mo miyozit NI ! Metotreksat 1@
Kas agrisi, inflamatuar Prednizolon,
10 9.5 E  halsizlik, Miyozit mivozit Miyopati  Anti Mi2 1.5 Metotreksat, Yok
dokunti y MMF
GugsuzlUk, ; .
1 9 E  dokunt, - inflamatuar oot Negatif | g Trednizolon, Yok
U miyozit Metotreksat
eklem sigligi
Ates, halsizlik, Prednizolon,
e U9 O R o] ) ) ) 12 et rekeat LS
Dokuntd, . , , Prednizolon,
13 7 E halsizlik Miyozit - Miyopati - 4 Metotreksat Yok
YUrimede ; )
14 4 E T ) Inflarnatgar . : ’ Prednizolon, Yok
e e miyozit Metotreksat
dokuntu
Eklem sislidi Prednizolon,
15 13 K eemesigh N omal - Normal Anti-TIFly 1 Metotreksat, Yok
dokint . .
Hidroksiklorokin
IVIG,
Vicutta siglik, L Prednizolon, .
16 10.5 E halsizlik Miyozit - - NXP2 6 ay Metotreksat. Kalsinozis
MMF
Kollarda ve
biaﬁsklarda Prednizolon,
17 7.5 E ¥R Miyozit - Miyopati - 2yl Metotreksat, Yok
halsizlik,
IVIG
ates,
yurllyememe

MSA: Miyozit spesifik antikor, MMF: Mikofenolat mofetil, IVIG: Intravenéz immdnglobulin
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kullaniimasi kas biyopsisi gibi invaziv iglemlerin yapilma oranini
azaltmistir. Siniflandirma kriterlerinin gelecekteki revizyonunun,
taninin  dogrulanmasi icin MRG bulgularini icermesi uygun
olacaktir.

Juvenil miyoziti olan hastalarin %60-70’inde MSA veya miyozit
iliskili antikorlar (MAS) olarak siniflandirilan  otoantikorlar
bulunmaktadir (14). MSA'larin genelde JDM’nin de icinde yer
aldigr idiopatik inflamatuar miyopatilerle, MAS’larin ise diger bag
dokusu hastaliklari ya da overlap sendromlarla iligkili oldugu
gosterilmistir. Anti-Mi2 bilinen en klasik JDM otoantikoru olarak
kabul edilse de hastalarin sadece %4-10’unda bulunmaktadir.
Bu antikor olan hastalarin tipik olarak cilt ve kas tutulumu
vardrr. iiging bir sekilde, anti-Mi2 ile iligkii JDM hastalarinda
basvuru sirasinda bulgular siddetli iken, bu hastalar tipik olarak
geleneksel tedaviye iyi yanit verir ve iyi prognoza sahiptir.
Calismamizda hasta 10’da anti-Mi2 antikoru saptanmisti. Bu
hastamizin baglangigta kas bulgular agr olmasina ragmen
steroid tedavisine iyi yanit vermisti, fakat izleminde metotreksat
intoleransi gelismesi nedeni ile tam yanit stresi 3 aya kadar
uzamistl. Ote yandan, anti-NXP2 (%15-23) ve anti-TIFy (%18-32)
olan hastalarin geleneksel tedavilere direngli olma olasiligi daha
yUksektir (14). Anti-NXP2’li hastalarda, artmis gastrointestinal
kanama, Ulser ve disfaji riskine ek olarak daha siddetli kas
hastaligi ile iliskili bulunmustur (15). JDM’nin klinikopatolojik
alt gruplanni arastiran bir calismada, anti-NXP2’'nin  kas
biyopsisinde siddetli kas glc¢suzItgu, gastrointestinal tutulumu
ve belirgin siddetli iskemik 6zellikleri olan bir hasta alt grubunda
daha sik ortaya ciktigini saptamistir. Ustelik anti-NXP2’li hastalar
daha agresif ve takip suresi boyunca daha dustk remisyon
orani ile beraber daha agresif tedaviye ihtiyag duymaktadir
(14,15). Calismamizda yer alan hasta 16’da anti-NXP2
saptanmigti. Bu hasta kas glcu ve fonksiyonlarinin birlikte
degerlendirildigi “CMAS” hastallk skoruyla kas glcUnUn sifir
oldugu gosterilen, yaygin anazarka tarzi 6demi olan, bir erkek
hastaydi. Pulse metilprednisolon, intravendz immunglobulin
(IMIG) ve metotreksat tedavisine ragmen tedavinin 4.
haftasinda yataga bagimiiigi tam dizelmemisti. Ayrica yogun
immunsupresif tedaviye ragmen tedavinin UgUncu ayinda sag
uylugunda kalsinozis gelisimi meydana geldi. Kalsinozis, juvenil
baslangicl hastalikta daha sik gortlen, dermatomiyozitin bilinen
bir komplikasyonudur. Anti-NXP2 otoantikorlan ingiltere’deki
hastalarda kalsinozis gelisimi ile iliskilendiriimistir, ancak daha
bUylk bir hasta grubu analiz edildiginde bu iliski Gunawardena
ve ark. tarafindan gosterilememistir (14-18).

Anti-NXP2 ile iliskili kdtld prognozun aksine, anti-TIF1y olan
hastalarda daha hafif kas tutulumu olabilir (14-17). Anti-TIF1y
olan alt grup, Ulserasyon gibi daha siddetli cilt hastalig ile;
Amerika Birlesik Devletleri'nden bir c¢alismada ise JDM'nin
ge¢ komplikasyonu olan lipodistrofi ile iligkilendirilmistir (19).
Anti-TIF1y olan yetiskin miyozit hastalarinin tanidan sonraki Ug¢
yil icinde artmis malignite riski oldugu gosterilmistir, ancak bu
iliski JDM’de gdsterilememistir (20). Calismamizda hasta 15’de
anti-TIF1y antikoru saptanmist. Bu hastamizin kas bulgulari
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belirgin degildi ve EMG, kas MRG normal bulunmustu, ancak
JDM icin tipik cilt bulgulari ile beraber MSA pozitifliginin olmasi
ile tani konulabilmisti. Calisma grubumuzdaki hasta 3'de ise
Anti-MDADS otoantikoru oldugu g&sterildi. Bu antikor tanimlanan
hastalarin hem klinik hem de histolojik olarak daha hafif kas
hastaligi oldugu ancak interstisyel akciger hastaligr gelistirme
olasiiginin arttigr saptanmistir (21,22). Anti-MDAS5 ile geng Dogu
Asya kohortlarinda hizli ilerleyen interstisyel akciger hastaligi
ve bununla yiksek iliskili mortalite bildirilmistir (22). Tipik cilt
bulgular ve kas glgsuzligu ile prezente olan ve takibinin
UgUncu yilina ulasan hastamizda steroid, mikofenolat mofetil
tedavisi ile remisyon saglanmistir ve akciger tutulumu hentz
bulunmamaktadir.

Juvenil dermatomiyozitte inflamasyonun hizli ve etkin tedaviyle
kontrol altna alnmasi kalsinozis gibi komplikasyonlari
azaltr. Tedavi disfaji, dispne, cilt Ulseri, yaygin 6dem veya
gastrointestinal kanama gibi siddetli hastalikla iligkili bulgulara ve
hayati organ tutulumuna gdre dizenlenmelidir. JDM tedavisinde
Oncelikle kortikosteroid ve metotreksatin birlikte kullaniimasi
Onerilmektedir. Yeni tani konulmus siddetli hastaligi olan veya
direncli hastalarda siklofosfamidin tedavi planinda yer aldig
daha yogun tedavi uygulanmalidir. TUm bu tedavilere ragmen
iyilesme gdrilmediginde siklosporin, IVIG, rituksimab veya
infliksimab 6nerilmektedir (23). Calismamizda ki tim hastalara
baslangi¢ tedavisi olarak steroid ve metotreksat baslasak da
3 hastamizda metotreksat intoleransi veya yan etkisi gelistigi
icin tedavinin steroid ve mikofenolat mofetil/siklosporin olarak
dUzenlenmesi gerekti. Yine hasta 2, 7, 16, 17 direncli ve siddetli
hasta olarak degerlendirilerek IVIG ile tedavi edildi. Hastalarimizin
hepsinde tedavi ile remisyon saglandi ve ancak hasta 2’'de
yaygin kalsinozis gelisti ve tedaviye bifosfonat eklendi. Tedavinin
6. ayinda kalsinoziste azalma saglanabilmisti. Traineau ve ark
1980’den beri yayinlanmis olan sistemik skleroz ve JDM’deki
kalsinozis kutis tedavisi ile ilgili toplamda 30 calismay! (288
hasta) incelemistir. Cesitli calismalarin  sonuglarina gére
diltiazem ve bifosfonatlarin yararl tedavi segenekleri olabilecedi
dustnulmusttr. Biyolojik tedaviler gbéz onine alindiginda ise
inflamasyonun iyi kontrolint saglayan rituksimabin hem JDM
hem de sistemik skleroz tedavisinde umut verici sonuclar ortaya
koydugunu, ayrica timdr nekroz faktér inhibitorlerinin JDM'nin
tedavisinde faydall olabilecegini vurgulamiglardir (24).

Calismamizin - kisithigi, tek merkezde yapilmis olmasi ve
retrospektif olarak verilerin  degerlendiriimesidir.  Ayrica
calismamiz son 15 yillik verileri yansitmaktadir ve galismanin
baslangic déneminde takip edilen hastalarin hepsine kas MRG
yapllamamis ve MSA calislamamistir. Ancak cocukluk caginin
oldukga nadir gorilen bu romatolojik hastalidi ile ilgili Ulkemize
ait verilerin sunulmasi énem tasimaktadir.

Sonug¢ olarak, JDM c¢ocukluk caginda nadir gorllen bir
hastalik olmasina ragmen kalsinozis ve vaskulopatiye ikincil
ciddi komplikasyonlara neden olabili. JDM’li tim ¢ocuklar
hem hastaliga ait hem de immunsupresif ilaglara bagl olarak
gelisebilecek komplikasyonlar ve hastaligin prognozu agisindan
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yakindan takip edimelidir. Ulkemizdeki JDM tanisi konulmus
cocuklarin  Kklinik spektrumunu  yansitmak ve prognozlarini
degerlendirmek icin cok merkezli galismalara ihtiyag vardir.
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