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IVIG tedavisine dramatik yanit veren dermatomiyozit olgusu
A case of dermatomyositis with a dramatic response to IVIG treatment
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0z
Dermatomiyozit (DM), bir idiyopatik inflamatuar miyopati ve nadir gorilen bag doku hastaliklarindan olup cilt
lezyonlar ile karakterizedir. DM tanisi igin karakteristik raglara ilaveten proksimal kas gli¢csiizliglu ve kas enzim

dizeylerinin artigi gibi kriterlere gerek duyulmaktadir. Bu yazida 26 yasinda kas gli¢csiizIigu ve tipik cilt lezyonlari ile
basvuran ve IVIG tedavisine dramatik yanit veren dermatomiyozit olgusu sunulmustur.
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Abstract

Dermatomiyozitis (DM) is an idiopathic inflammatory myopathy and a rare connective tissue disease which is
characterized by skin lesions. Diagnosis of DM requires a characteristic rash and other criteria, such as proximal
muscle weakness and muscle enzyme level elevation. In this paper we present a twenty-six-year-old man who
attended with muscle weakness, typical skin manifestations and providing a dramatic response to IVIG treatment of

dermatomyositis.
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Girig

idiyopatik inflamatuar miyopati  (iiM), kronik kas
inflamasyonu ile karakterize sistematik otoimmun bir
hastaliktir. Polimiyozit (PM) ve dermatomiyozit (DM),
iiIMin en sik gériilen iki alt tipidir (1). Sikligi ortalama
yilda 2-10 yeni olgu olarak bildirilmigtir (2). DM, subakut
baslangicli, simetrik, proksimal kas gugsuzIiga ile
karakterizedir (3). Tipik cilt bulgulari olan heliotropik ras
ve gottron papdlleri ile polimiyozitten ayrilir (2). DM
tedavisinde ilk secenek olarak ylksek doz kortikosteroid
(KS), ikinci secenek olarak da immunsipresif (IS) tedavi
kullaniimaktadir (1). Ancak her iki tedavinin de uzun
doénem kullaniminda ciddi yan etkiler olusmaktadir (4).
Son dénemde yapilan ¢aligmalar géstermistir ki KS ve IS
tedavilere yanith olmayan hastalara intravendz
immunglobllin (IVIG) tedavisi verildiginde hem klinik
hem de biyokimyasal parametrelerde anlaml iyilesme
saglanmistir (1).
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Olgu Sunumu

Yirmi alti yasindaki erkek hasta, kollarini kaldirmakta ve
merdiven c¢ikmakta zorlanma sikayetiyle bagvurdu.
Ayrica g6z cevresinde ve dirseklerde olusan kizarikligin
zamanla mor renge donustiguni fark ettigini belirtti.
Fizik muayenesinde; g6z gevresinde heliotropik ras ve
bilateral dirsek, metakarpofalangial ve interfalangial
eklemlerde gottron papulleri izlendi (Sekil-1a,b).
Hastanin motor muayenede dil, boyun (4/5 motor
glictinde), bilateral deltoid (3/5 motor giictinde), iliopsoas
(2/5 motor guclinde), gastroknemius (4/5 motor
gucunde), gluteus maksimus (3/5 motor gucunde),
adduktor (4/5 motor gliciinde) ve rektus abdominalis
kaslarinda zafiyet mevcuttu. Laboratuvar tetkiklerinde
ALT: 62U/L, AST: 122UJL, kreatin kinaz (CK): 1256 UI/L,
Aldolaz: 15 U/L olarak geldi. Elektromiyografi (EMG)
incelemesinde alt ve Ust ekstremite proksimal kaslarinda
denervasyon potansiyellerinin eslik ettigi miyojen tutulum
izlendi. DM tanisi konularak hastaya 1 mg/kg/gin
dozunda KS (oral prednisolon) tedavisi baslandi. Bir
aylik takip surecinde CK degerlerinde diisme izlenirken
klinik olarak anlamli iyilesme izlenmedi. immunsiipresif
tedavi (Azatioprin tablet, 3 mg/kg/guin) eklendi ve takibe
alindi. Hastadan fotograflarinin yayinlanacagina dair
yazili onam alindi.



Sekil-1a,b. Dermatomiyozit olgusunda a. Metakarpofalangial ve
interfalangial eklemlerde gottron papdilleri, b. Goz
cevresinde heliotropik ras izlenmektedir.

Takip eden 3 aylik suregte zamanla kas glclnde
gerileme izlendi. Dil ve rektus abdominalis kaslarinda
zafiyet belirgin artmakla beraber boyun kaslarinda (3/5),
bilateral deltoid (3/5), iliopsoas (-2/5), gastroknemius
(3/5), gluteus maksimus (1/5) ve adduktor kaslarda ise
motor defisitin 2/5’e geriledigi izlendi. Solunum gigcligu
nedeniyle solunum destegine ihtiyaci oldu. Biyokimyasal
parametrelerden (ALT, AST, CK) degerlerinde artma
oldu. Hastada KS ve IS tedavi ile klinik ve laboratuvar
iyilesme vyerine kotlilesme izlenmesi Uzerine Saglik
Bakanligrna endikasyon disi IVIG kullanimi igin
basvuruldu. IVIG kullanimi i¢in onam alindiktan sonra
hastaya 0.4 g/kg/gin dozundan 5 giin slreyle IVIG
tedavisi verildi. Hastanin izleminde kisa surede solunum
glcligu dizeldi. Motor defisitte anlamli 6lglide iyilesme
izlendi. Ginlik yasam aktivitelerinin timinu desteksiz
yapabilir duruma geldi. CK degerleri 4 ay icinde normale
dondu.

Tartisma

DM, tipik deri dokintileri ve proksimal kas gugsuzlugi

ile seyreden nadir gorulen idiyopatik inflamatuar kas

hastaligidir. DM immunopatolojisinde perivaskiler CD4+

T lenfositler, B hicre infiltrasyonu, kompleman bilesen-

leri birikimi ve kapiller kayip oldugu disinulmektedir.

Hastalar genelde doktora basvurmadan 3-6 ay once

baslayan proksimal kaslardaki gug¢suzlikten yakinirlar.

Ozellikle merdiven ¢ikmada, saclarini  taramada

zorlanma sikayetleri olur (5,6). Bohan ve Peter

tarafindan tanimlanan PM ve DM tani kriterleri su

sekildedir:

1. Simetrik proksimal kas gli¢gsuzligu,

2. iskelet kas enzimlerinin (CK, Aldolaz, AST, ALT ve
LDH) serum dlizeylerinde artis,

3. Anormal EMG (miyopatik motor Unit potansiyelleri,
fibrilasyonlar, pozitif keskin dalgalar ve irritabilite),

4. Kas biyopsisinde inflamatuvar infiltrasyon bulgulari ve
dejenerasyon / rejenerasyon veya perivaskiler atrofi
bulgulari,
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5. Dermatomiyozit tipik deri dokuntuleri (Gottron bulgusu,
papulli veya heliotropik dokuntu).

Polimiyozit igin kesin tani; 1-4 arasi tim kriterler, yliksek
muhtemel tani; 1-4 arasi kriterlerin 3’U, olasi tani ise 1-4
arasi kriterlerin 2’sidir.

Dermatomiyozit tanisi i¢in 5. kritere ek olarak ilk 4
kriterden kesin tanida 3, ylksek muhtemel tanida 2,
olasi tanida 1 kriter gereklidir.

Olgumuzda yukaridaki kriterler g6z 6niinde bulundurul-
dugunda, DM igin tipik cilt bulgularinin yaninda, simetrik
proksimal kas gli¢suzIUgu, iskelet kas enzimlerinde (CK,
ALT, AST, Aldolaz) artis ve tipik EMG bulgularinin varlig
DM tanisi koymak icin yeterliydi.

DM'de ilk tedavi segenegi KS'dir. Codu hasta KS
tedaviden fayda gorur; geri kalan hastalar ise ya hi¢
fayda goérmezler ya da kismi fayda gorirler. Van de
Vlekkert ve ark. (7), yaptiklari yakin zamanh bir
calismada ylksek doz oral deksametazonun gunlik oral
prednisolon tedavisine kiyasla bir ustinligi olmadigini
gOstermislerdir (7). Tedaviye direngli olgularda diger bir
tedavi secgenegi 1S’dir. Son doénemlerde yapilan
calismalarda ise KS ve IS tedavilere yanit alinamadi-
ginda IVIG tedavisinin iyi bir segenek oldugu
vurgulanmistir (1).

ik olarak, IVIG tedavisi 1987 yilinda Roifman ve ark. (8)
tarafindan PM tanili bir hastaya kullaniimis ve hastada
anlamli iyilesme saglandidi izlenmistir. Saito ve ark. (9)
tarafindan sekiz PM ve yedi DM tanili hastaya 0.4
g/kg/giin dozunda bes giin sureyle IVIG tedavisi verilmis
ve hastalarin  %80'inde (12/15) gunlik yasam
aktivitesinde diizelme ve takip eden 4 haftalik siregte
ise CK diizeyinde anlamli disus izlenmistir. PM/DM’i
olan ve IVIG kullanan hastalarda yapilan kontrol kas
biyopsilerinde; komplemen aktivitesinde, kapiller hiicre
ve kas  hicrelerinde, adezyon molekiillerinde,
sitokinlerde, T hicre aktivasyonu ve migrasyonunda
belirgin azalma izlenmistir (10). Biz de hastamiza ilk
olarak 1mg/kg/giin dozunda KS tedavisi verdik. Ancak
takip eden sireclerde iyilesme izlenmemesi Uzerine
hastamizin tedavisine IS tedavi ekledik. Buna ragmen
hastamizda zamanla kas guciinde gittikce kétilesme,
solunum guclugu gelismesi ve laboratuvar
incelemelerinde basta CK degeri olmak uzere diger kas
enzimlerinde artis izlenmesi Uzerine hastaya 0.4
g/kg/giin dozundan bes gun sureyle IVIG verdik. Bir ay
icinde anlamli klinik iyilesme saglandi ve gunlik yasam
aktivitelerin timind badimsiz yapabilir duruma geldi.
Dért ay icinde tim biyokimyasal parametreler dizeldi.
Ayrica tedaviye bagh herhangi bir yan etki izlenmedi.
Sonug olarak, DM tanili hastada KS ve IS tedaviye yanit
alinamadigi durumda IVIG tedavisinin iyi bir segenek
oldugunu vurgulamak igin bu vakay! bildirmeye deger
bulduk.
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