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Juvenil Dermatomiyozit
2016'un tarevi

1. JUVENIL DERMATOMIYOZIT NEDIR?

1.1 Ne tur bir hastalhiktir?
Juvenil dermatomiyozit (JDM), kaslari ve cildi etkileyen nadir bir
hastaliktir. Bir hastalik 16yasindan 6nce basladiginda "javenil" (cocukluk
cagi) olarak adlandirilir.
Juvenil dermatomiyozit, otoimmun hastaliklar oldugu dustnulen bir grup
rahatsizlik arasinda yer almaktadir. Bagisiklik (immun) sistemi,
normalde bizlere enfeksiyonlarla savasmakta yardim eder. Otoimmun
hastaliklarda, bagisiklik sistemi farkli bir sekilde tepki gosterir ve saglikl
dokuda asiri reaksiyon verir hale gelir. Bu bagisiklik sistemi reaksiyonu,
dokularin cdemlenmesine sebep olan ve olasi doku zedelenmesine yol
acabilen iltihaba neden olur.

Dermatomiyozit, derideki kiicuk kan damarlarini (dermato-) ve kaslari
(miyozit) tutar. Ozellikle gévdedeki, kalca, omuz ve boyun cevresindeki
kaslarda gucsuzlik veya agri gibi sorunlara yol acar. Cogu hastada tipik
deri dokuntuleri de vardir. Bu dokuntuler vucudun cesitli alanlarini
tutabilir: yuz, g6z kapaklari, el parmaklarindaki eklemler, diz ve
dirsekler. Deri dokuntlsu daima kas glgstzlugu ile ayni anda meydana
gelmez; oncesinde veya sonrasinda gelisebilir. Nadir vakalarda, baska
organlardaki kucuk damarlar da tutulabilir.

Cocuk, ergen, yetiskin herkeste dermatomiyozit gelisebilir.
Yetiskinlikteki ile cocukluk cagindaki dermatomiyozit arasinda bazi
farklar vardir. Dermatomiyozitli eriskinlerin yaklasik %30'unda kanser
(=malignite) ile iliski varken JDM'de ise boyle biri iliski bulunmamistir.

1.2 Ne kadar yaygindir?
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JDM cocuklarda nadir bir hastaliktir. Her yil, her 1 milyon cocuktan
yaklasik 4 tanesinde JDM gelisecektir. Erkeklere oranla kizlarda daha
yaygindir. Genellikle 4 ila 10 yas arasinda baslamakla birlikte her yastan
cocukta JDM gorulebilir. Tim dunyadan ve tum etnik kdokenlerden
cocuklarda JDM gelisebilir.

1.3 Hastaligin sebepleri nelerdir ve kahitimsal midir?
Cocugumda bu hastalik neden oldu, engellenebilir mi?
Dermatomiyozitin tam sebebi bilinmemektedir. JDM'in sebebini bulmak
amaciyla uluslararasi pek cok arastirma devam etmektedir.

Su an icin JDM oto-immun hastalik olarak kabul edilmektedir ve
muhtemelen bircok etmenden kaynaklanmaktadir. Bunlar arasinda
kisideki genetik yatkinlik ile UV i1sin1 veya enfeksiyonlar gibi cevresel
tetikleyicilerin bir birlesimi bulunur. Calismalar, bazi mikroplarin
(virUsler ve bakteriler) bagisiklik sisteminin anormal reaksiyon
vermesini tetikleyebildigini gostermistir. Bazi JDM'li cocuklarin aileleri,
diger oto-immuUn hastaliklardan (seker veya artrit gibi) yakinmaktadir.
Ancak ikinci bir aile Uyesinde JDM gelismesi riskinde artis
bulunmamistir.

Su anda, JDM'yi 6nlemek icin yapabilecegimiz bir sey yoktur. En
onemlisi, cocugunuzun JDM olmasini dnlemek icin anne-baba olarak
yapmis olabileceginiz bir sey yoktu.

1.4 Bulasict midir?
JDM, bulasici degildir ve bir kisiden digerine gecmez.

1.5 Baslica belirtileri nelerdir?
Her JDM'li bireyin belirtileri farkli olmaktadir. Cogu cocukta sunlar
gorular:

Yorgunluk hissi

Gocuklar sikhkla yorgundur. Bu da egzersiz yapma kapasitelerinin sinirli
olmasina ve nihayetinde, gunluk faaliyetlerinde olasi zorluklara yol
acabilir.

Kaslarda agrn ve gucsuzluk
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Genelde govdeye yakin olan kaslarin yani sira karin, sirt ve boyundaki
kaslar etkilenir. Pratik anlamda, cocuk uzun mesafeleri yurumeyi ve
spor yapmayi reddetmeye baslayabilir, kicuk cocuklar kendilerini
baskasinin tasimasini daha fazla talep ederek "mizmizlasabilir". JDM
ilerledikce merdiven cikmak ve yataktan kalkmak sorun olabilir. Bazi
cocuklarda iltihapl kaslar, sert ve kisa bir hal alir (bu durum kontraktur,
devamli kasilma hali olarak adlandirilir). Etkilenen kol veya bacagin tam
acllmasinda gucluklere yol acabilir: Diz ve dirsekler bukulu halde sabit
kalma egilimi gdsterir. Bu da kol ve bacak hareketlerini etkileyebilir.

Eklem agrisi, bazen eklemde sisme ve sertlik
JDM'de hem buyuk hem de kucuk eklemler iltihaplanabilir. Bu iltihaptan
dolayi eklemler sisebilir ve ayrica eklemlerde agri ve hareket guclugu
olabilir. iltihap, tedaviye iyi yanit verir ve eklemlerde hasara yol acmasi
sik degildir.

Deri dokuntuleri
JDM'de gorulen dokuntuler; gozlerin etrafinda sislik (periorbital 6dem)
ve g0z kapaklarinda mor-pembe renk degisikligi (heliotrop dokuntul) ile
yuzu etkileyebilir; ayrica yanaklarda kizariklik (kelebek dokuntu) ve
cildin kalinlasabildigi diger vicut boélgelerinde (el parmak eklemlerinin
ustleri, dizler ve dirsekler) kizartilar (Gottron papulleri) olabilir. Deri
dokuntuleri, kas agrisi veya guc¢suzligunden cok daha 6nce ortaya
cikabilir. JDM hastasi cocuklarda pek cok baska dokuntu olabilir.
Doktorlar bazen ¢cocugun tirnak yataklarinda veya g6z kapaklarinda
(kirmizi noktalar halinde gorunen) siskin kan damarlari gorebilir. Bazi
JDM doékuntuleri gunes 1sigina karsi hassasken, diger dokuntuler Ulser
(actk yara) olusumuna sebep olabilir.

Kalsinozis

Hastaligin seyri esnasinda, deri altinda, kalsiyum iceren sert birikintiler
olusabilir. Bu duruma kalsinozis denir. Bazen, hastaligin daha
baslangicinda mevcuttur. Bu birikintilerin Uzerinde yaralar acilabilir ve
kalsiyumdan olusan sutsu bir sivi disari sizabilir. Bir kez olustuktan
sonra tedavi edilmeleri zordur.

Karin agrisi
Bazi cocuklar bagirsak sorunlari yasar. Bunlardan bazilari karin agrilari
veya kabizlik ve bazen eger sindirim kanalini besleyen kan damarlari
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etkilenmisse ciddi karin bolgesi sorunlaridir.

Akciger tutulumu

Kaslardaki gucsuzlukten dolayl nefes almada sorunlar meydana
gelebilir. Kas gugsuzligl ayrica cocugun sesinde degisiklikler ve
yutmada zorlanmalara yol acabilir. Bazen akcigerlerde nefes darligina
yol acabilecek enflamasyon mevcuttur.

Hastaligin en ciddi hallerinde; iskelete bagli olan kaslarin neredeyse
hepsi (iskelet kaslari) tutulabilir ve sonucta nefes almak, yutkunmak ve
konusmakta sorunlar yasanir. Bu yuzden ses degisiklikleri, beslenme
veya yutmada guclukler, 6ksurik ve nefes darligi 6nemli isaretlerdir.

1.6 Hastalik her cocukta ayni midir?

Hastaligin ciddiyeti, her cocukta farkhdir. Bazi cocuklarda kas
gucsuzligu olmaksizin sadece deri tutulumu (miyozit olmaksizin
dermatomiyozit) veya ancak testlerde anlasilabilecek cok hafif kas
gucsuzligu olabilir. Baska cocuklarda ise vicutlarinin tutulan pek ¢cok
kisminda sorunlar olabilir: deri, kaslar, eklemler, akcigerler ve
bagirsaklar.
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