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Juvenil Dermatomiyozit
2016'un tarevi

2. TESHIS VE TEDAVI

2.1 Cocuklarda, eriskinlere gore farkli midir?

Yetiskin kisilerde dermatomiyozit altta yatan kanserlere (malignitelere)
ikincil olarak gelisebilir. Juvenil JDM'nin kanserle iliskisi yoktur.
Yetiskinlerde sadece kaslarin etkilendigi bir hali mevcutken
(polimiyozit), cocuklarda bu cok nadirdir. Yetiskinlerde bazen, testlerle
saptanan bazi antikorlar olabilir. Bu antikorlarin cogu cocuklarda
gorulmez, ancak son 5 yilda cocuklara 6zgu bazi antikorlar taninmaya
baslamistir. Kalsinozis yetiskinlerden cok cocuklarda yaygindir.

2.2 Nasil teshis edilir? Testler nelerdir?
JDM teshisi icin cocugunuzun fiziksel muayenenin yani sira, kan testleri
ve MRG veya kas biyopsisi gibi baska testlerden gegcmesi gerekir. Her
cocuk farkhdir ve her bir cocuk icin en iyi testlerin neler olduguna
doktorunuz karar verecektir. JDM, belli bir tirde kas glc¢suzligu (uyluk
ve ust koldaki kaslarin tutulmasi) ve 6zgun deri dokuntuleri ile kendini
gosterir: Bu vakalarda JDM'nin teshis edilmesi daha kolaydir. Fiziksel
muayene esnasinda kas gucu, deri dokuntuleri ve tirnak yataklarindaki
kan damarlari kontrol edilir.
JDM bazen diger oto-immun hastaliklara (6rn. artrit, Sistemik Lupus
Eritamatozus veya vaskdulit) veya dogumsal bir kas hastaligina benzer.
Testler, cocugunuzda hangi hastalik oldugunu ¢6zmeye yardimci olur.

Kan testleri
Kan testleri, iltihap olup olmadiginin, bagisiklik sistemi islevlerinin ve
iltihaba ikincil olarak kaslarda gecirgenlik gibi sorunlarin arastirilmasi
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amaciyla yapihr. JDM'li cocuklarin cogunda kaslar "gecirgen" hale gelir.
Yani, kas hucrelerinin icindeki maddeler kana sizar ve burada
olculebilirler. Bunlarin en onemlileri, kas enzimi adi verilen proteinlerdir.
Kan testleri genellikle hastaligin ne derecede aktif oldugunu ve takip
sirasinda tedaviye yaniti degerlendirmek amaciyla kullanilir (asagiya
bkz.) Olcllebilen bes tane kas enzimi bulunmaktadir: CK, LDH, AST, ALT
ve aldolaz. Her zaman olmasa da hastalarin cogunda bunlardan en az
birinin seviyesi ylksektir. Diger laboratuvar testleri tanida yardimci
olabilir. Bu testler arasinda anti nukleer antikorlar (ANA), miyozite ozel
antikorlar (MSA) ve miyozitle iliskili antikorlar (MAA) bulunur. ANA ve
MAA diger otoimmun hastaliklarda da pozitif cikabilir.

MRG
Kaslardaki iltihaplanma, manyetik rezonans (MRG) yontemleri
kullanilarak goruntalenebilir.

Diger kas testleri

Kas biyopsisi (kastan klcuUk bir parca alinmasi) ile elde edilen bulgular,
taninin teyit edilmesinde énemlidir. Biyopsi ayrica hastaligin daha iyi
anlasilmasi icin bir arastirma araci olabilir.

Kastaki islevsel degisiklikler, kaslarin icine igne gibi sokulabilen 6zel
elektrodlarla olculebilir (elektromiyografi, EMG). Bu inceleme JDM'nin
bazi dogumsal kas hastaliklarindan ayirt edilmesinde yararli olabilir,
ancak bariz vakalarda her zaman gerekli degildir.

Diger testler

Diger organlardaki tutulumu saptamak icin baska testler yapilabilir.
Elektrokardiyografi (EKG) ve kalp ultrasonu (EKO) kalp hastaliklarini
degerlendirmekte yararl iken, akciger tutulumunu ortaya cikarmakta
ise akciger filmi (rontgen) veya BT taramasi ile solunum fonksiyon
testleri fayda saglar. Ozel bir opak madde (kontrast) kullanilarak yutma
strecinin filminin cekilmesi, bogaz ve yutaktaki kaslarda tutulumu
belirler. Sindirim kanalinin tutulumu icin karin ultrasonu cekilebilir.

2.3 Testlerin onemi nedir?

Tipik JDM vakalari, kas glcstzlugunun seklinden (uyluk ve Ust koldaki
kaslarin tutulmasi) ve klasik deri dokuntulerinden teshis edilebilir. Daha
sonra JDM tanisini dogrulamak ve tedaviyi izlemek icin testler kullanilir.
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JDM'deki kas hastaligi, standardize edilmis kas testi skorlar (cocukluk
cagl miyozit degerlendirme 6lcegi, CMAS; Manuel Kas Testleri 8, MMT8)
ve kan testleri (kas enzimlerinde yukselmeye ve iltihap olup olmadigina
bakan) ile degerlendirilebilir.

2.4 Tedavi
JDM tedavi edilebilir bir hastaliktir. Hastaligin tam olarak iyilestirilmesi
mumkun degildir, ancak tedavide amac hastaligi kontrol altina almaktir
(hastaligin remisyona girmesidir). Tedavi, cocugun bireysel ihtiyaclarina
gore duzenlenir. Hastalik kontrol edilemezse hasar gelisebilir ve bunun
geriye donlst mumkin olmayabilir. Oyle ki sakatlik dahil uzun vadeli
sorunlar olusturabilir ve bunlar hastalik sona erdiginde bile devam
edebilir.

Pek cok cocukta, fizyoterapi, tedavinin dnemli bir 6gesi iken bazi
cocuklar ve aileleri bu hastalikla ve gunlik yasamlarinda olusturdugu
etkilerle basa cikmak icin psikolojik destege ihtiyac duyar.

2.5 Tedaviler nelerdir?
Tum ilaclar, enflamasyonu durdurmak ve hasari 6nlemek amaciyla
bagisiklik sistemini baskilayarak calisir.

Kortikosteroidler

Bu ilaclar, iltihabin cabuk kontrol edilmesinde oldukca iyidir. ilacin
vucuda hizl ulastiriimasi icin bazen kortikosteroidler bir damardan
(intravenoz ya da IV yolla) verilir. Bunun yapilmasi hayat kurtarici
olabilir.

Ancak, yuksek dozlar uzun slre gerekirse yan etkileri olabilir.
Kortikosteroidlerin yan etkileri arasinda bayumeyle ilgili sorunlar,
enfeksiyon riskinin artmasi, yuksek tansiyon ve osteoporoz (kemik
erimesi) vardir. Kortikosteroidler dusuk dozda ise ¢cok az soruna yol
acar. Sorunlarin cogu yuksek dozlarda gorulur. Kortikosteroid vicudun
kendi steroidlerini (kortizol) baskilar ve eger ilac aniden birakilirsa bu
baskilama ciddi ve hatta 6limcul sorunlar dogurabilir. Bu ylzden,
kortikosteroidler yavas yavas azaltilmalidir. Kortikosteroidlerle birlikte
(metotreksat gibi) bagisiklik baskilayici baska ilaclar da uzun dénemde
iltihabi kontrol etmeye yardimci olmasi icin verilebilir. Daha fazla bilgi
icin ila¢ tedavisi bolimune bakiniz.
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Metotreksat
Bu ilacin etkisini gostermeye baslamasi 6 ila 8 hafta surer ve genelde
uzun donem verilir. Baslica yan etkisi verildigi zaman dolaylarinda
bulanti hissidir. Zaman zaman agizda Ulserler, sacta biraz seyrelme,
beyaz kan hlcrelerinde azalma veya karaciger enzimlerinde artis
olabilir. Karacigerdeki sorunlar hafiftir, ama alkolle cok daha
kotulesebilir. Tedaviye bir vitamin olan folik veya folinik asitin
eklenmesi, 6zellikle karaciger islevi Uzerindeki olmak Uzere, yan
etkilerin riskini azaltir. Teorik olarak enfeksiyon riski artmakla birlikte
pratikte, sucicegi haricinde sorun yasanmamaktadir. Bu tedavi sirasinda
gebe kalmaktan sakinmak gerekir cunku metotreksat fettsu
etkileyebilir.
Eger hastalik, kortikosteroidler ve metotreksat birlesimi ile kontrol altina
alilnamazsa genellikle birlikte verilen baska tedaviler de mumkuandur.

Bagisiklik sistemini baskilayici (immun-suprasif) diger ilaclar
Siklosporin de metotreksat gibi genelde uzun donem verilir. Uzun
donemdeki yan etkileri arasinda kan basinci artisi, vucuttaki killarda
artis, diseti sisligi ve bobrek sorunlari bulunur. Mikofenolat mofetil de
uzun sure kullanilir. Genellikle iyi tolere edilir. Baslica yan etkileri; karin
agrisi, ishal ve enfeksiyon riskinde artistir. Siklofosfamid agir vakalarda
veya tedaviye direncli hastalikta endike (uygun) olabilir.

intraven6z immiinoglobiilin (IVIG)

Kandan konsantre edilen insan antikorlarini barindirir. Damar icine
verilir ve daha az enflamasyon saglayarak, bagisiklik sisteminde
olusturdugu etkiler aracihigiyla bazi hastalarda ise yarar. Tam calisma
mekanizmasi bilinmemektedir.

Fizyoterapi ve egzersiz
JDM'nin yaygin fiziksel belirtileri olan kas gulgcstzligu ve eklem katilig,
hareketlilik ve zindeligin azalmasina yol acar. Etkilenen kaslarin
kisalmasi hareketlerin kisitlanmasina neden olabilir. Bu sorunlara
duzenli fizyoterapi seanslari yardimci olabilir. Fizyoterapist gerek
cocuklara gerekse anne babalara uygun germe, guclendirme ve fitness
egzersizlerini 6gretir. Bu tedavinin amaci, kas glcu ve dayanikligini
takviye etmek ve eklemlerde hareket acikhgini iyilestirmektir. Anne
babalarin, cocuklarinin egzersiz programini surdurmesine yardimci
olmak icin bu strece dahil olmalari cok onemlidir.
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Adjuvan (yardimci) tedaviler
Kalsiyum ve D vitamininin dogru alinmasi tavsiye edilir.

2.6 Tedavi ne kadar surmelidir?

Tedavinin slresi her cocukta farkhdir. Stre, JDM'nin cocugu nasill
etkiledigine bagli olacaktir. JDM hastasi cocuklarin biyuk kisminda
tedavi en az 1-2 yil iken, bazi cocuklar yillarca tedaviye ihtiyac
duyabilir. Tedavinin amaci hastaligi kontrol etmektir. Tedavi kademe
kademe azaltilarak cocuktaki JDM belli bir sure boyunca (genelde
aylarca) inaktif kaldiginda kesilebilir. inaktif JDM: cocugun aktif hastalik
belirtisi olmaksizin iyi olmasi, kan testlerinin normal ¢cikmasi olarak tarif
edilir. inaktif hastaligin degerlendirilmesi tim yénlerden dikkate
alinmasi gereken, dikkat isteyen bir surectir.

2.7 Standart olmayan veya tamamlayici tedaviler hakkinda ne
soylenebilir?

Cok sayida butunleyici ve alternatif tedavi bulunmaktadir ve bu durum,
hastalar ve aileleri icin kafa karistirici olabilir. Cogu tedavinin etkili
oldugu kanitlanmamistir. Bu tedavileri denemenin tehlike ve faydalarini
dikkatlice dusunun, zira kanitlanmis faydalar ¢cok azdir ve gerek zaman
gerekse cocug@a getirdigi yuk ve maddi kulfet bakimindan maliyetli
olabilir. EGer tamamlayici ve alternatif tedavileri arastirmak istiyorsaniz
bu secenekleri cocuk romatolojisi uzmaniniz ile gorismek mantikhidir.
Bazi tedaviler standart ilac tedavileri ile etkilesime girebilir. Doktorlarin
blyuk kismi, tibbi tavsiyelere uydugunuz strece tamamlayici tedavilere
muhalif olmayacaktir. Receteli ilaclarinizi almayi birakmamaniz ¢cok
onemlidir. Hastalgi kontrol altina almak icin kortikosteroid gibi ilaclarin
gerekli oldugu hallerde hastalik halen aktif iken bunlari almayi birakmak
cok tehlikeli olabilir. Lutfen ilaclarla ilgili meseleleri, cocugunuzun
hekimiyle gorusun.

2.8 Kontroller

Duzenli kontroller 6nemlidir. Bu ziyaretler sirasinda JDM hastalignin
aktivitesi ve tedavinin olasi yan etkileri takip edilecektir. JDM vucudun
pek cok kismini tutabilecegi icin doktorun cocugun her yerini dikkatlice
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muayene etmesi gerekecektir. Bazen 6zel kas gucu olcumleri yapilir.
JDM aktivitesini arastirmak ve tedaviyi izlemek icin sik sik kan testleri
gerekir.

2.9 Prognoz (cocuk icin uzun vadedeki sonu¢ anlamina gelir)
JDM genelde su U¢ yolu izler:

Tek atakli seyir izleyen JDM : hastaligin sadece tek bir atagi olup
baslangicindan sonra 2 yil icinde, nuks etmeksizin remisyona girer (yani
hic hastalik aktivitesi olmaz) Cok atakli seyir izleyen JDM: uzun suren
remisyonlar (hi¢ hastalik aktivitesi olmayip cocuk iyi hisseder) ile
genelde tedavinin azaltildigi veya kesildigi zamanlarda meydana gelen
JDM nuksu donemleri birbirini takip eder. Suregen aktif hastalik:
tedaviye ragmen suregiden aktif JDM ile karakterizedir (kronik inisli
cikish hastalik seyri). Bu son grupta daha yuksek komplikasyon riski
bulunur. Dermatomiyoziti olan yetiskinlerle kiyaslandiginda JDM'li
cocuklar genelde daha iyidir ve kanser (malignite) gelismez. Akciger,
kalp, sinir sistemi veya sindirim kanali gibi ic organlari etkilenmis JDM'li
cocuklarda hastalik cok daha ciddidir. JDM olumcul olabilir, ancak bu kas
iltihaplanmasinin siddeti, vicudun hangi organlarinda tutulma oldugu,
kalsinozis (deri altinda kalsiyum birikintileri) olup olmadigi dahil olmak
Uzere hastaligin ciddiyetine baglidir. Kaslarin gerilmesi (kontraktar), kas
kitlesi kaybi ve kalsinozisten kaynaklanan uzun vadeli sorunlar olabilir.
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