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Yuksek Kreatin Kinaz Nedeni: Juvenil Dermatomiyozit
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A Cause of High Creatine Kinase: A Case of Juvenile Dermatomyositis
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Ozet

Abstract

Jivenil dermatomiyozit c¢ocukluk c¢agdinda nadir gorilmesine
ragmen cocukluk ve ergenlik déneminde en sk gdrilen
idiyopatik nonslpdratif enflamatuvar miyozitidir. Tanisinda cilt
bulgulari, proksimal kas glcstizligl, artmis kas enzim dizeyleri,
elektromiyografi incelemesinde miyojen tutulum bulgulari ve kas
biyopsisibulgulariyardimcidir. Bumakalede cokyliksek kreatininkinaz
yuksekligi olan bir dermatomiyozit olgusu sunulmustur. (Haseki Tip
Blilteni 2014, 52: 219-22)

Anahtar Soézciikler: Jivenil dermatomiyozit, kreatinin kinaz,
heliotrop ras, gottron papilleri

Although juvenile dermatomyositis is rare, it is the most common
idiopathic nonsupurrative inflammatory myositis in childhood.
Skin lesions, proximal muscle weakness, elevated levels of
muscle enzymes, electromyography, and muscle biopsy findings
are used in diagnosing juvenile dermatomyositis. In this paper,
we aimed to present the case of juvenile dermatomyositis in
a patient with elevated levels of creatine kinase. (The Medical
Bulletin of Haseki 2014, 52: 219-22)

Key Words: Juvenile dermatomyositis, creatine kinase, heliotrope
rash, Gottron's papules

Giris

Juvenil dermatomiyozit (JDM), cocukluk ¢caginda nadir
gorilmesine ragmen cocukluk ve ergenlik déneminde en
sik gorilen idiyopatik nonstpuratif enflamatuvar miyozittir.
JDM siklikla cilt ve cizgili kaslar basta olmak Uzere,
eklemler, akcigerler, kalp ve diger i¢ organlar da tutabilen
multisistemik bir hastaliktir (1,2). Toplumda gd&rilme
sikhidl milyonda 1,9 olarak bildirilmistir (2). Hastalk kiz
cocuklarinda, erkek cocuklarina gére 2,3:1 oraninda daha
sik gorulmektedir (3).

Tanisinda cilt bulgulari (heliotrop ras, gottron papdlleri,
eritrodermi, dermatit, kalsinozis, tirnak vyenikleri, cilt
Ulserasyonlari), proksimal kas gli¢siizlig, artmis kas enzim
dizeyleri (CK, AST, LDH,) elektromiyografi incelemesinde
miyojen tutulum bulgulari (polifazik motor Unitelerde

kiclk ve kisa dalgalar, fibrilasyonlar vb.) ve kas biyopsi
bulgulart (Tip 1 ve Tip 2 fibrillerde nekroz, fagositoz,
perivaskiler enflamatuvar eksudalar) yardimcidir (4,5).
ingiltere’de  yapilan bir calismada dermatomiyozit
distndlen 151 ¢ocuktan %81'inde ates, istahsizlik, kilo
kaybi, huzursuzluk, karin agrisi gibi sistemik semptomlarin
da varligi gosterilmistir (6).

Bu makalede c¢ok ylksek CK vyiksekligi olan bir
dermatomiyozit olgusu sunulacaktir.

Olgu

On dort yasinda kiz, bir ay 6nce baslayan Ust ve
alt ekstremite proksimal kaslarda agr, diz ve dirsek
eklemlerinde hareket kisithligi, halsizlik, istahsizlik, kilo
kaybi sikayetleri ile basvurdu.
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Ozgecmisinde 6zellik yoktu, soygegmisinde; anne baba
arasinda akrabalk yok, 17 yasindaki erkek kardesinde
Reynauld hastaligi mevcuttu.

Fizik muayenesinde; tarti: 32700 gr (50-75p), boy:
148 cm (90-97 p), kan basinci: 95/60 mmHg, ates:36,2
°C, kalp tepe atimi:108/dk, solunum sayisi: 18/dk,
kapiller dolum zamani: <2 sn idi. Bilateral g6z cevresinde
Heliotrop ras (Sekil 1), ellerinde Gottron papulleri
(Sekil 2), tirnak yenikleri (Sekil 3), omuzlarin etrafinda
lekelenme tarzinda dokuntlleri (Sekil 4), dirseklerde
ekstansiyon kisithligi, Ust ve alt ekstremitelerde 3-4/5
kas glicstzlGgl ve kas adrisi mevcuttu. Diger sistem
muayenelerinde ozellik yoktu.

Laboratuvar tetkiklerinde; hemoglobulin: 13,6 g/dL,
hematokrit: %41,1, MCV: 84,1 fL, Lokosit sayisi: 9,1 103/
uL, noétrofil sayisi: 6,9 103/uL, lenfosit sayisi: 1,5 103/pL,
trombosit sayisi: 371 103/uL, glukoz: 87 mg/dL, BUN: 11
mg/dL, Ure: 25 mg/dL, kreatinin: 0,29 mg/dL, sodyum:137
mmol/L potasyum: 4,3 mmol/L, klor:100 mmol/L kalsiyum:
10 mg/dL, fosfor: 4,7 mg/dL, total protein: 6,6 g/dL,
alblmin: 4,3 g/dL, CRP: 0,7 g/L olup degerler normal
sinirlardaydi. Tam idrar tetkikinde 6zellik yoktu. Hastanin
ilk kreatinin kinazi (CK): 21362 U/L, AST: 680 U/L, ALT:279
U/L, LDH: 2468 U/L, eritrosit sedimentasyon hizi: 28/
saat saptandi. Hidrasyon tedavisi baslandi ve takibinde CK
degerlerinde dlisme izlendi (Tablo 1).

Anne, baba ve kardesinin CK degerleri normal
sinirlarda tespit edildi (Anne CK:90 U/L, Baba CK:72
U/L, Kardes CK:93 U/L). Romatolojik tetkiklerinden
ANA: pozitif (1/1000 titrede), ASMA: pozitif (1/80
titrede), LKM1: negatif, CANCA: negatif, pANCA: negatif,
antiScl-70: negatif, antiSS-A: negatif, antiSS-B: negatif,
antiDNA: negatif, C3:120 mg/dL (normal) C4: 31 mg/
dL (normal) saptandi. Elektrokardiografide (EKG) &zellik
yoktu. Ekokardiografik (EKO) incelemesi normal olarak
degerledirildi.  Strabismusu olan ve g6zIik kullanan
olgunun gbz muayenesi yapildi; gozdibi incelemesi
normal olarak degerlendirildi, Gveit lehine bulguya
da rastlanmadi. Elektromiyografi (EMG) miyozit ile
uyumlu bulundu. Kas biyopsisi yapildi. Tedavi dncesinde
malignite ve enfeksiyon ekartasyonlari agisindan yapilan
tetkiklerinde PPD ve IP10 negatif sonuglandi. PA akciger
grafisinde 6zelllik saptanmadi. Kemik iligi aspirasyonu
normal olarak degerlendirildi. Kranial, toraks ve batin MR

gorintilemelerinde patoloji saptanmadi. izleminde karin

agrisi gézlenen hastanin fizik muayenesinde ve laboratuvar

degerlendirilmesinde patolojik bulgu saptanmadi.
Olgunun kas biyopsi sonucu dermatomyozit ile

uyumlu bulundu (Sekil 5). Cocuk Romatolojisi tarafindan
degerlendirilen olguya 2 mg/kg/gin oral prednisolon
tedavisi baslandi ve poliklinik takibe alindi.

Sekil 1. Olgunun gdz cevresindeki Heliotrop ras lekeleri

Sekil 2. Olgunun ellerindeki Gottron papdilleri

Tablo 1. Olgunun kas enzimlerinin seyri

Zaman 0. gun 7. gun 10.gun 14. gln 1. ay 2. ay
CK (U/L) 21362 12460 4981 17701 13590 1131
AST (U/L) 680 453 209 593 518 59
ALT (U/L) 279 208 220 226 266 91
LDH (U/L) 2468 1930 3132 2978 1823
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Sekil 4. Olgudaki cilt dokintuleri

Tartisma

Enflamatuvar miyopatiler enfeksiyéz ve otoimmin
olarak iki gruba ayrlir Dermatomiyozit, otoimmin
miyozitlerin generalize formlari arasinda yer alir. Enfeksiyoz
miyopatiler; viral (koksaki B, influenza A ve B, HIV),
bakteriyel (streptokok, stafilokok, klostridya, tlberkiloz,
lyme), fungal (kandidiyazis, koksidiyomikozis), protozoal
(toksoplazmozis, sarkosistozis) ve helmintik (trisinozis,
sistiserkozis) nedenlere bagl olabilir. idiopatik (otoimmun)
miyopatiler ise generalize ve lokalize olarak iki grupta
incelenir. Generalize formlar; dermatomiyozit, polimiyozit,
inkluzyon cisimcikli miyozit, nekrotizan miyopati, overlap
sendromlar, eozinofilik miyozit, granulomatoz miyozit olup
Fokal formlar ise; lokalize nodiler miyozit, makrofajik Sekil 5. Olgunun kas biopsisi preparatlar:
miyofassit, orbital miyozit ve monomelik miyozit olarak Ay Modifiye Gomori Trikrom boyasinda;

siniflandirilir (7). Kirmizi oklar: Perivaskiler mononukleer iltihabi hicre infiltrasyonu.
Bohan ve Peter 1975 yilinda inflamatuar miyopatiler Mavi oklar: Perifasikiiler atrofi

tani kriterlerini olusturmuslardir ki bu kriterler halen B) Hematoksilen eozin boyasinda; perimizyal (kirmizi ok) ve

kullanilmaktadir. Kriterlerden ilk doérdind olusturan; endomizyal (mavi ok) mononiikleer iltihabi infiltrasyon
simetrik progresif proksimal kas zayifligi, serumda kas enzim C) Modifiye Gomori Trikrom boyasinda;
dizeylerinde artis, elektromiyografide patolojik bulgular ve Mavi oklar: Dejenere-rejenere lifler

kas biyopsisinde kronik enflamasyon bulgulari kas ile ilgili Kirmizi oklar: Perifasikiler atrofi
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bulgulari olup, besinci kriter ise cilt bulgularini icerir (8).
Hastaligin tanisi kas bulgularindan Ggl ve cilt bulgularinin
olmasi ile konmaktadir (9,10). Olgumuz da proksimal kas
glcsizItgu, ¢dmelememe, Gottron papdlleri, heliotropik
ras, artmis kas enzim dzeyleri, patolojik EMG bulgulari ve
patolojik kas biyopsisi mevcut olup, jivenil dermatomyozit
tanisi konuldu. Gottron papulleri ve heliotrop ras juvenil
dermatomiyozit icin patogonomonik cilt bulgularidir (9-
11). Gottron papllleri proksimal interfarengeal eklem,
metakarpofarengeal eklem ve distal interfarengeal
eklemler Uzerindeki ciltte siklikla menekse mor renkli hafif
kabarik plaklardir. Bizim olgumuzda da hastanin proksimal
interfarengeal eklemler Gizerinde hipopigmente gortinimlu
papll plak tarzi lezyonlari bulunmaktaydi. Heliotrop
ras ise periorbital deriyi tutan rengi menekse mordan
kahverengiye kadar degisebilen 6demin eslik edebildigi
bir doklntudur (9-11). Olgumuzunda goz gevresinde hafif
6dem ve hafif morumsu bir dokintlst bulunmaktaydi.
JUvenil dermatomiyozit olgularinda kas ve cilt bulgulari
baskin olmakla birlikte diger kollajen doku hastaliklarinda
da olabilen sistemik bulgular da ortaya cikabilmektedir
(6,12). Bizim olgumuzda da izleminde ara ara olan karin
agrilar dikkat cekmistir.

Mustafa ve ark.’nin yaptigi bir calismada CK yUksekligi
%90 olguda saptanmis ve ortalama CK degeri 363311379
U/L bulunmustur (13). Kishi ve ark.’nin yaptigi ¢alismada
CK yuksekligi olgularin  %57'sinde saptanmis olup,
CK'nin 5000U/L'nin Uzerindeki olgu sayisi %4,2'dir (14).
Olgumuzun ilk basvuru CK degeri 21362 U/L gibi ylksek
bir degerdir.

Olguyu paylasma amacimiz; Jivenil dermatomyozitli
olgularda nadirde olsa alisildik degerlerin Gzerinde yiksek
CK degerleri saptanabilir. Yiksek CK degerleri varliginda
tipik fizik muayene bulgularina dikkat cekmek (heliotrop
ras, gottron papdlleri, proksimal kas glcsuzliglu ve

222

kas agrilar) ve cocukluk caginda nadir gérilmekte olan
dermatomiyozit olgularini bu durumlarda hatirlanmasini
saglanmaktir.
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