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Cocukluk Caginda
Inflamatuar Myopatiler

OZET [diopatik inflamatuar myopatiler, kasta
mononlkleer hdcre infiltrasyonu ile karakterize,
patojenezi bilinmeyen heterojen bir grup hastaliktir.
Dermatomyozitis (DM), polimyozitis (PM) ve
inklizyon cisimcikli myozitis (IBM) olmak tizere
baslica 3 tipi belirlenmistir. Cocuklukta DM ve PM

az gordldr, IBM son derece enderdir. Bu calismada,
17 PM'li, 6 DM’li hasta ile 1 IBM olgusunun klinik
dzellikleri ve prognozu gézden gegirildi. Baglangicta
deri tutulusu disinda klinik tablolari oldukca benzer,
prognozlari farklydi. Prognoz DM grubunda en iyi,
PM grubunda orta derecede iyi, IBM olgusunda ise
en kétl bulundu.

Anahtar Kelimeler: Dermatomyozit, polimyozit,
inkllizyon cisimcikli myozit, cocukluk.

Inflammatory Myopathies In
Childhood

ABSTRACT Idiopathic inflammatory

myopathies are a group of heterogenous diseases
of unknown patogenesis and are characterized by
mononuclear cell infiltration in muscle. Three major
subsets have been identified: Dermatomyositis
(DM), polimyositis (PM) and inclusion body myositis

(IBM). DM and PM are rare but IBM is exceptionally
rare in childhood. We reviewed clinical features and
prognosis of 11 patients with PM, 6 patients with
DM and 1 patient with IBM. At the begining, their
clinical pictures were quite similar except skin
involvement, but prognosis was different. Prognosis
was better in DM group, moderate in PM group
and worst in IBM case.

Key Words: Dermatomyositis, polymyositis,
inclusion body myositis, childhood.

GIRIS

Iskelet kasinda lenfositik infiltrasyon ile giden
genig bir grup hastalik inflamatuar myopati adi
alinda toplanir ve ¢ok hetorejen bir grup
olusturur. Bir kisminda inflamasyona neden olan
virtis, bakteri, parazit, fungus gibi ajanlar bulunur
ya da nekroz ve degenerasyona sekonder gelisen
bir inflamatuar reaksiyon vardir. Cogunda belirli
bir neden olmaksizin inflamasyon saptanur ve bu
grup ‘idiopatik inflamatuar myopatiler’ veya
‘otoimmun myopatiler’ bashgs altinda toplanurlar.
Patojenez, klinik tablo ve tedaviye yanitlar: farkl
olan bu hastaliklar da baslica 3 ana grupta
incelenirler: Dermatomyozit (DM), polimyozit
(PM) ve inkliizyon cisimcikli myozit (IBM). DM’te
deri ve kas kapillerlerini 6ncelikli tutan, damar
endoteline yoénelik, kompleman ve immun
komplekslerle tasinan humoral immunite
bozuklugu 6n planda olup PM ve IBM'de ise kas
lifine yOnelik hiicresel immunite bozuklugu
oncelik tagir. IBM’de ayrica degeneratif olayin
varligim gosteren kanitlar da vardur. Her 3 grupta
da otoimmun olay: tetikleyen faktérler

bilinmemektedir (18, 12),

DM ve PM cocuklukta daha az olmak tizere
her yasta goriilebilir, IBM ise ¢cocuklukta son
derece enderdir. Juvenil DM cogunlukla 2-15
yasta goriilen multisistemik bir hastaliktir, klinik
tablosu iyi belirlenmistir. Kas gii¢stizligii yaninda
deri belirtileri belirgin oldugunda kolay taninir,
tedaviye yanit genelde iyidir. Ender olarak
myoglobiniiri ile agir seyredip erken 6liime yol
agan ya da kronik seyreden, agir sekelle iyilesen
olgular da bildirilmistir. PM, dogumdan itibaren
her yasta goriilebilir, konjenital, infantil ender
myozit formlar: tanimlanmistir. Deri belirtileri
olmadigindan tam daha giictiir. PM ve IBM tanist
icin benzer klinik tablolara yol agabilen ¢ok genis
bir hastalik spektrumunu ayirici tamida gézden
gecirmek gerekir 38.12.15,20,23) IBM tanisi bazen
uzun yillar sonra konabilir 19,

Bu calismada cocukluk ¢aginda idiopatik
inflamatuar myopati tanist alan 18 hastanin klinik,
laboratuar verileri ve tedavive yanitlar:
incelenmistir.
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HASTALAR VE YONTEM

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Néroloji
Anabilim Dali Cocuk Nérolojisi Unitesinde 1978
1999 yillart arasinda yatarak incelenen, idiyopatik
inflamatuar myopati tarust alan 18 hasta ¢alismaya
ahnmustir. Hepsinde elektrofizyolojik inceleme
ve kas biyopsisi yapilnus, histolojik olarak nekrozla
orantili inflamasyonu olan olgular dislanmistir.
Ayrmtih 6yki, klinik ve laboratuar bulgular ile
enfeksiy6z, toksik ve metabolik hastalik gibi diger
olasi nedenlerin dislanmasina dikkat edilmistir.
Ayrica sistemik tutululus yoniinden de hastalar
sorgulanmus, fizik muayene ve gereginde ilgili
laboratuar incelemeleri yapilmustir,

Tedavide kortikosteroidler ilk secenek olarak
uygulanmustir. Prednisolon en ¢ok tercih edilen
ilac olup baslangicta 1-1.5mg/kg/G dozda, hergun
sabah tek doz olarak agizdan verilmis, 1-3 ay
icinde diizelme baslayinca yavas doz azaltumi ile
giin asir1 uygulamaya gecilmistir. Olast yan etkiler
icin koruyucu 6nlemler (ranitidin, kalsiyum ve
uygun diyet) alinarak komplikasyonlar agisindan
hastalar dikkatle izlenmigtir.

Tedavi sonuclar: klinik olarak kas glictu
skorlarindaki degisiklik ya da (isbirligi azligt
nedeniyle kas glicii tam Sl¢iilemeyen olgularda)
fonksiyonel kapasitedeki (kollarint kullanma,
oturdugu yerden kalkma, kosma, merdiven ¢ikma
gibi) degisiklikler kaydedilmigtir. Diizelme
derecesi, tedavi Oncesi durumuna gore degisime
paralel olarak hafif, orta, belirgin ve tam diizelme
seklinde degerlendirilmigtir.

Diizelen hastalarda kortikosteroid dozlart 1-
2 ay aralarla 5mg azaltilmig, 5-10 mg/ gun asir
idame doz cogu olguda 1 yildan uzun sure
kullanilmis, tam remisyona giren hastalarda ikinci
yilda ila¢ kesilmistir. Klinik bulgularda yineleme
goriilen olgularda ayn: tedavi yeniden
baslanmistir. Prednisolon ile yeterli yanit
alinamayan veya onemli yan etki ortaya ¢ikan
hastalarda diger immunosupressif ilaglar da
kullanilmistir.

BULGULAR

Calismaya alinan 18 olgunun 9'u kiz, 9'u erkek
(%50) tir. Ilk bagvuru sirasinda yaslar 3- 15 yas
arasinda, ortalama 8.4%3.8 dir. Hastalik
semptomlarin baglangicina gére hastalik siiresi
1-36 ay arasinda degismekte olup ortalama 10 ay
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bulunmustur. 12 olguda 1-2 ay i¢inde (%66.7)
subakut, 6 olguda kronik veya sinsi baslangi¢
tantmlanmustir. Baslica gelis yakinmasi hepsinde
glicsiizliik ve buna bagli islev kayb1 olmus, ayrica
9 olguda kaslarda agni ve duyarhihk tanimlanmustur.
Kas giicii azalmasinin tiim olgularda proksimal
kaslarda ve simetrik, 10 olguda boyun fleksorlerini
de etkiledigi, 4 olguda alt ekstremitelerde sinirk
oldugu, 4 olguda yutma giicliigiiniin de eslik
ettigi saptanmustir. Asil kontraktiirii 6 olguda,
6nkol fleksiyon kontraktiirii 1 olguda belirlenmis,
DM’e 6zgii deri belirtileri 5 olguda gozlenmistir.
Sistemik organ tutlusu ile ilgili bulgu ve belirtiye
hicbir hastamizda rastlanmamustir. Olgularin bazi
demografik, klinik ve laboratuar bulgular:
Tablo 1’ de gdsterilmigtir.

Laboratuar incelemelerinde eritrosit
sedimentasyon hizi sadece bir olguda 50mm/h
bulunmus, diger olgularda normal sinirlarda
degerlendirilmistir. Rutin hematolojik ve kan
biyokimyasal incelemelerinde kas enzimleri
disinda bir anormallik saptanmamistir. Kas
enzimlerinde CK 1 olguda normal sinirlarda,
digerlerinde normalin 1-10 kat: kadar yiiksek
bulunmustur. Tedavi sonrast klinik diizelmeye
paralel olarak CK diizeyleri diismiig, normal ya
da 1-4 kat yuksek diizeylerde kalmig, tedavi
yonetiminde bu degerler lizerinde durulmamustir.

EMG’'de 9 olguda spontan denervasyon
aktivitesi ile birlikte olmak tizere, hepsinde primer
kas lifi etkilenmesini gosteren MUP degisiklikleri
saptanmustir. Kas biyopsisinin hitolojik ve
histokimyasal incelemelerinde 1 olguda normal
bulgular, 11 olguda kas liflerinde ¢ap ve sekil
degisikligi, nekroz , saglam kas liflerinin etrafinda
endomiziyal inflamasyon odaklari ve perivaskiiler
mononiikleer hiicre infiltrasyonu seklinde PM
tanst ile uyumlu bulgular, 6 olguda ise baslhca
interfasikiiler bag dokusunda ve perivaskuler
bélgede hiicre infiltrasyonu ve perifasikiiler atrofi
seklinde DM tanisi koyduran bulgular
saptanmustir. DM tanilt 1 olguda bir fasikiilde
perifasikiler atrofi, digerlerinde ise hem
endomiziyal hem de interfasikiiler bolgeyi ve
damarlar kapsayan yaygin, yogun inflamasyon
gozlenmistir.

Tiim hastalarda tant: konur konmaz 1mg/kg/G
dozda prednizolon veya esdegeri diger ilaglar
kullanilmistir (1978 yilinda 1 olguya
dekzametazon, 1997-99 yillarinda 3 olguya




Tablo 1: Inflamatuar myopati taml olgularm demografik, klinik, laboratuar ve prognostik ézellikleri.

Bulgu Tiim Olgular PM DM IBM
Cinsiyet (kiz / erkek) 9/9 3/8 5/1 1/0
Yas, ort., yil 8.4 10.2 6.3 9
(alt-list sinir) (3-15) (3-15) (3-10) -
Hastalik siiresi, ort., ay 10 14 5.5 24
(alt-iist sinir) (1-36) (1-36) (1-12) -
Klinik o6zellikler
Subakut baglangi¢ 12 8 4 0
Kronik bagslangig 6 3 2 1
Jeneralize gligsiizliik 4 7 6 1
Alt tarafta giigsiizliik 4 4 0 0
Agn ve duyarhihk 9 5 4 0
Erken kontraktiir 6 3 2 1
Deride ras 5 0 5 0
Laboratuar bulgular
Kas enzimleri
Normal 1 1 0 0
CK 1-10 kat yiiksek 17 10 6 1
EMG
Myopatik 18 11 6 1
Denervasyon 9 5 4 0
Kas biyopsisi
Normal 1 1 0 0
Tam koydurucu 17 12 5 0*
Tedavi
Prednisolon 18 11 6 1
Azathiopirin 2 1 0 1
IVIG 1 0 0 1
Prognoz
Tam diizelme 7 3 4 0
Belirgin diizelme 1 | 0 0
Orta / hafif diizelme 8 6 2 0
Yanitsiz 2 1 0 1

* Klinik ve diger bulgularla geriye doniik olarak bir olguda IBM diistiniildii.
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deflazakort verilmistir). Erken donemde hastalarin
hepsinde bir miktar diizelme gozlenmis, 3 hasta
2. aydan itibaren kontrola gelmemistir. Onbes
hasta G ay- 8 yil arasinda, ortalama 3.5 yil
izlenmistir.

Klinik izlemde 7 olguda 6 ay - 1 yil icinde tam
diizelme gozlenmis, prednisolon kesilince 3
olguda (1 DM ve 1 PM) klinik bulgular 1-2 ay
icinde yeniden ortaya ¢ikmug, prednisolonun
baslanmasi ile yine tam diizelme elde edilmis ve
bu hastalar 5 mg/giin asir1 prednisolon
kullanmaya 3, 5 ve 6 yil devam etmislerdir. Bir
olguda belirgin, 8 olguda orta ve hafif derecede
diizelme elde edilirken 2 olguda hemen hig
diizelme gozlenmemistir. Hastalarin hicbirinde
ilaca ait onemli yan etki gozlenmemistir,
Diizelmiyen olgularda ayrica azathiopirin 2 yil
siire ile denenmis, birinde IVIg inflizyonu (0.5
g/kg/G, 5 giin) da uygulanmustir. Tedaviye yanitsiz
bu iki olguda kas biyopsisinin yinelenmesi
planlanmis, hastalar kabul etmedigi icin
yapilamamustir. 1-8 yil arasinda izlenen hastalardan
birinde giinliik aktivitesini hi¢ engellemeyen
minimal sekel bulgu, 3'iinde kosma, merdiven
cikma gibi bazi aktivitelerini hafif derecede
etkileyen sekel bulgular devam etmekte iken
7'sinde tam diizelme devam etmektedir. Tedaviye
yanitsiz iki olguda da 2 yil kadar denendikten
sonra prednisolon ve azathiopirin kesilmistir.
IVIG uygulanan 1 olgu bu tedaviye de yanit
vermemis, hastalikta yavas progresyon gozlenmis,
yutma glicliigii, boyun fleksor ve ekstensorlerinde
giicsiizlik, proksimal ve distal kaslarda ilerleyici
glicsiizliik ve atrofi, diz ve dirseklerde fleksiyon
kontraktiirleri gelismistir.

Dért yil sonunda desteksiz yiirityemez hale
gelen hasta bu dénemden sonra araya giren
enfeksiyonlar ile hizla kétiilesmis, 13 yasinda
iken bulundugu yoéredeki bir hastanede akciger
enfeksiyvonu ve kardiyak komplikasyon ile
kaybedilmistir. Bu hastanin annesi de ayni
tarihlerde, oglundan 4 yil 6nce basglayan hastalig
nedeniyle tarafimizdan izlenmekteydi, annede
de ilk kas biyopsisi ile PM tarusi konmugtu ancak
6 yil sonra yinelenen kas biyopsisinde primer
inflamasyon disinda mitokondriyal anormallik,
red-rimmed vakuoler myopati, rodlar ve
eozinofilik inkliizyonlar, amiloid birikimi
gosterilerek IBM tanist kondu. Retrospektif olarak
6len oglunda da, daha erken baslangicli ve daha
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hizli ilerleyici 6zellik tasiyan aym hastalik oldugu
diistiniilda.

TARTISMA

Cocuklukta ender goriillen idiopatik
inflamatuar myopatilerin, yakin zamana dek
eriskinlerde goriilen tiplerden farkli oldugu
diisiintilmiig, cocuklarda malignite ve diger bag
dokusu hastaliklar ile birlikteligin  olmadigi,
tedaviye yanitlarin daha iyi oldugu one
stiriilmiistiir. Son yillarda toplanan veriler
cocukluk formlarinin da siklik disinda
eriskinlerdekilere benzer klinik ve histopatolojik
ozellikler gosterdigini ortaya koymustur 78,19,
12,20), Cocuklukta DM ile PM ayirimi bazi
olgularda daha zor olabilmekte, deri bulgusu
olmayan bazi olgularin da DM sendromunun bir
parcas:t oldugu o6ne sirulmektedir 7).

DM ve PM her yasta gorulir, IBM ise 40
yasindan 6nce ¢ok ender rastlanir. DM ve PM
kadinlarda, IBM erkeklerde daha siktir. DM ve
PM’ de akut baglangic olabilir, genelde haftalar
- birkac ay icinde klinik tablo belirginlesir. IBM,
yillar icinde ¢ok yavas ilerler, tan1 genellikle ge¢
konur (1,7, 8,12, 19, Literatiirde tanimlanandan
farkl olarak hastalarimizin cinsiyet dagilimu esittir,
DM olgularinda erkek egemenligi gézlenmistir.
PM olgularinda genel epidemiyolojik verilerle
uyumlu kizlar egemendir. Geriye doniik olarak
IBM oldugunu diusindigiimiiz tek olgu erkektir.

Deri belirtileri sadece DM’te goriliir; goz
kapaklari tizerinde morumsu kirmizi, yiiz ve guines
goren diger bolgelerde boyunda V seklinde
erimtemli ras, periorbital 6dem en sik gorilen
deri belirtileridir. Ellerin tizerinde, diz ve
dirseklerde, parmak eklemlerinin dis yiizeylerinde
morumsu kirmuzi pullanabilen ras olur. Tirnak
diplerinde kaba diizensiz catlaklar nedeniyle el
‘tamirci eli’ gériintimiindedir. Cocuklarda vasklit
bulgulart, kronik donemde deri altinda kalsinozis
eslik edebilir (14,7, 8, 10, 15, 2D, DM tanust alan
olgularin sadece 5’inde tipik deri belirtileri
gozlenmis, vaskiilit bulgusu ve deri alt
kalsifikasyonu saptanmamustir.

Hem DM hem PM’te proksimal kaslarda ve
boyun fleksérlerinde egemen simetrik giigstizlik
olur. G6z kaslart hicbir zaman etkilenmez. Fasiyal
kaslarda hafif giigstuizlik, kas agrilari, basiya
duyarlilik, yutma giicligii olabilir. Eklemlerde,




Ozellikle agilde erken kontraktiir gelisebilir. IBM’de
distal kaslarda daha fazla ve asimetrik giigsiizliik
gelisir. Yuz kaslari etkilenebilir, yutma gucligi
siktir. Distal kaslarda belirgin atrofi olur (-3, 12),
Hastalarimizda da kas gilicciizliigii proksimal
kaslarda egemen ve simetrik bulunmustur, IBM
distindiigiimiiz tek hastada ayrica belirgin distal
kas gligstizliigli ve atrofi gelismistir. Disfaji
hastalarimizin 9%22’sinde belirlenmistir.

PM ve DM’li hastalarin %10 kadarinda
interstisyel akciger hastali: gelisir, bu olgularin
yarisinda antiJo-1 antikorlan saptanir. PM ve DM’
de kardiak etkilenme olabilir; daha cok
nonspesifik EKG degisiklikleri, degisik derecelerde
iletim blogu ve tasiaritmi olur. Cocuklarda
myokardit ender bir tutulum olarak bildirilmistir
(11). Eriskinlerde, 40 yas tzerinde DM
paraneoplastik sendrom olarak ortaya cikabilir,
cok ender olarak c¢ocuklarda da malignite
bildirilmistir 2. DM ve PM eriskin hastalarin
%20, cocuklarin %6 kadarinda diger kollajen
hastaliklarla birlikte gériilebilir 3. 18). Sistemik
organ tutulusu ya da malignite hicbir olgumuzda
saptanmamustir.

DM ve PM’de serum CK normalin 5- 30 kati,
IBM’de 3-5 kat1 yiiksek bulunabilir, CK diizeyleri
klinik tablo ile paralel degildir, DM’te belirgin
guicsiizlik olan hastalarda CK normal bile
bulunabilir. Eritrosit sedimentasyon hizi da
hastalik aktivitesi ile ilskili degildir, normal veya
hafif hizlanmus olabilir . 8,12,17,18). CK diizeyleri
hastalarimizin biri disinda hepsinde, sedim sadece
1 olguda yiiksek bulunmustur. DM ve PM’ te
¢ogu nonspesifik ya da anti-Mi-2, anti-Jo-1, anti-
SRP, anti-PM-Scl gibi myozite spesifik kimi
antikorlar %5-20 oraninda saptanir. Bunlarin bir
epifenomen olarak goriildiigli sanilmaktadir.
Cocuklarda myozit spesifik antikorlarin orani
¢ok dusiik olup tani icin rutin test olarak
onerilmemektedir (. Hastalartmizda bu
antikorlara bakilmamustir.

EMG’de inflamatuar myopatilerin hepsinde
nonspesifik myopatik degisiklikler go&riiliir,
myojenik fibrilasyon potansiyelleri eslik edebilir.
IBM’de norojenik tutulus bulgular: da saptanabilir
(1,7.8,12), Hastalarimizin da hepsinde, yarisinda
denervasyonla birlikte olmak tlizere myopatik
degisiklikler saptanmustir.

Kesin tan i¢in ¢ogu hastada kas biyopsisi
gerekir. Patolojik olay multifokaldir, histopatolojik

Nokoloji

bulgularin sikli ve siddeti degiskenlik gosterir.
DM’te karakteristik bulgu perifasikiiler atrofi olup
baska hastalikta goérilmedigi icin
patognomoniktir. Perivaskiiler inflamasyon 6n
plandadir, perimisyumda da gériilebilir,
endomisyumda inflamasyon azdir. Fasikiil
etrafindaki kas liflerinde nekroz, degenerasyon/
regenerasyon goriliir. PM’te endomisyal,
nonnekrotik kas lifleri etrafinda lenfosit
infiltrasyonu ile karakterli cogul odak, daginik
nekrotik lifler, fagositoz gozlenir. IBM'de PM’deki
gibi primer inflamasyon bulgulari saptanir. Bunun
yaminda IBM’e 6zgii bulgular; bazofilik grantler
inkliizyonlar iceren vakuoller (red-rimmed
vakuol), eosinofilik sitoplazmik inkliizyonlar,
vakuoller civarnda Congo-red pozitifligi (amiloid),
ragged-red lifler / COX negatif lifler (mitokondriyal
anormallik) saptanir.

Hastalarimizin kas biyopsilerindeki
histopatolojik bulgular 11 olguda PM ile, 6 olguda
DM ile uyumlu bulundu. Bir hastanin kas biyopsisi
normaldi. Metabolik, toksik ve distrofik patoloji
dislanan bu hastada diger klinik ve laboratuar
bulgulariyla birlikte PM tanisi kondu, biyopsinin
patolojik bolgeye rastlamadigi distnitildi.
Tedaviye tamamen yanitsiz 2 olgumuzda biyopsi
tekrar1 gerceklestirilemedi. Birinin annesinde
IBM igin tipik klinik ve histopatolojik bulgular
saptandi.

DM ve PM ampirik olarak immunosupressif
ve immunomodulatuar yontemlerle tedavi
edilirler. Kortikosteroidler hemen daima tedavide
ilk se¢enektir. DM ve PM hastalarinin hepsi
prednisolon tedavisine az yada ¢ok yanit verir.
Iyilesme 3 aya dek gecikebilir. Prednisolon
baslangicta 1 mg/kg/G tek doz olarak verilir, 2-
3 ay sonra anlamb iyilesme saglaninca yavasca
doz azaltilarak giin asir1 yontemle tedavi
strduruliir. Klinik iyilik devam ettikce haftada
ayda Smg azaltma yapilabilir. Klinik gii¢siizliik
tekrarlarsa doz yeniden bir miktar arttirilir
Tedavinin yénetiminde serum CK diizeyleri
dikkate alinmaz, yaniltici olabilir. Hastalik
aktivitesinin degerlendirilmesinde en Gnemli
gosterge objektif kas giicii ve dayaniklilik
Olctimiindeki degismelerdir 7. Cogunlukla bir
yildan uzun siire 5-15 mg idame dozlara
gereksinim duyulur. Giin asir1 tedavi yontemi ile
yan etkilere daha az rastlanir, yine de énlem
olarak tuz kisitlamas ile uygun diyet, H, reseptor
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blokerleri ve kalsiyum eklenmesi Onerilir.
Prednisolon ile kimi hastada yeterli yanit
alinamiyabilir, ya da yan etkileri nedeniyle
verilemiyebilir, yanit alinsa bile zaman iginde
hasta steroide bagimli hale gelebilir. Bu durumda
ikinci secenek ilaca bagvurulur. Azathioprine ve
Methotrexate hekimin deneyimine gore ikinci
sirada yer alir. Her ikisi de DM ve PM tedavisinde
etkin bulunmustur. Azathioprine etkisi geg baglar,
¢ogu hasta tarafindan iyi tolere edilir, uzun stire
kullanilabilir 7. 8,12, 13, 24, [VIg tedavisi kontrollu
bir ¢alismada direncli DM olgularinda, kontrolsuz
calismalarda PM olgularinda yararli bulunmustur
68, 13, 14, 20, 24), IBM’de etkin tedavi yoktur.
Eriskinlerde erken donemde kimi hastalar
prednisone tedvisinden bir miktar yarar gorebilir,
diisiik doz tedavi kisa siire denenebilir. Uzun
siireli steroid kullanimi yarar getirmeyecegi gibi
myopatik bulgular arttirabilir, kacinilmas: gerekir.
IVIg tedavisi ile IBM olgularinin %30 kadarinda
iyilik bildirilmistir (1, 6, 13,

Hastalarimizda kortikoseroid tedavi ile 7
olguda tam, 1 olguda belirgin ve 8 olguda orta
ve hafif derecede diizelme elde dilmistir. Iki
olguda ise anlamli yanit gézlenmemis, birinde
hastalik ilerlemeye devam etmistir. Yanit
almamuyan olgularda IBM ve distrofik kas hastalig
olasilig diisinilmustuir.

PM ve DM’de immunosupressif /
immunomodulatuar tedavilere yanut iyidir. %80
olgu belirgin diizelme gosterir, bunlarin ¢ogu
uzun sireli tedaviye gereksinim duyar. Ilaglar
kesilince ya da tedavi altindayken bile herhangibir
zamanda relaps gorilebilir (16, Sansome ve
Dubovitz cocuklarda eriskinlere gore daha kugiik
dozlarin yeterli oldugunu ve ¢ogu hastada 6 ay
gibi kisa bir surede ilaclarin kesilebildigini, ciddi
relaps olmadigini belirtmislerdir @0, Hastalarimizin
iiciinde 1 yildan sonra ila¢ kesimi ile relaps
gdzlenmis, bu olgularda ikinci kez diizelme elde
edilince idame doz tedaviye uzun siire devam
edilmistir. ‘

Proksimal kas glicstizliigii ile gelen cocuklarda
da eriskinlerdekine benzer sekilde, tedavisi
miimkiin inflamatuar kas hastaliklarr ayirici tamda
mutlaka dusiinulmeli, gerekli incelemeler
yapilarak tedavi edilmelidir.
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