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Ozet

Juvenil dermatomyozit (JDM), baslica adale ve cilt enflamasyonu ile karektrerize, juvenil idyopatik
inflamatuvar myopatilerden biridir. JDM' de ¢ok sayida cilt bulgusu olmasina ragmen palmo-plantar hiperkeratoz
¢ok nadiren bildiriimistir. Burada palmo-plantar hiperkeratoz gosteren bir vaka takdim edilip bu bulgunun klinik
6nemi Uzerinde duruldu.
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Summary

Juvenile dermatomyositis (JDM) is one of the juvenile idiopathic inflammatory myopathies which is
characterized by inflammation of the muscles and skin. Although there are extensive cutenous manifestations in
JDM, palmo-plantar hyperkeratosis has been reported rarely. A patient with JDM and palmo-plantar
hyperkeratosis is presented and clinical significance of that finding is discussed.
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Girig

Juvenil dermatomyozit (JDM), juvenil idiopatik
inflamatuvar myopatilerden biridir. Adalelerin ve adale
disindaki hedef organlarin; cilt, gastroentestinal
traktus, kalp, akcigerler ve eklemlerin enflamasyonu ile
karektrerizedir. JDM klinik olarak diger juvenil idiopatik
inflamatuvar miyopatilerden cild tutulumunun olmasi ile
ayrilir (1). JDM de siklikla bildirilen cilt lezyonlari;
Gottron paplilleri, heliotrop dokuntl, malar eritem,
fotosensitif dagdilimh poikiloderma, periungual ve
katikuler  degisikliklerdir  (2). Dermatomyozit'li
hastalarda palmar, plantar hiperkeratoz nadiren
bildirilmistir (3,4). Burada, JDM de nadir gérllen bir
bulgu olan palmar, plantar hiperkeratozlu bir olgu
takdim edildi.

Olgu Sunumu

Yedi yasinda erkek hasta; halsizlik, kuvvetsizlik,
yurlyememe, g6z etrafinda sislik ve morarma
sikayetleri ile mlracaat etti. MUracaatindan 40 gin
kadar 6nce kollarinda ve bacaklarinda agri baslamis
ve bundan yaklagik 10 gin sonra kollarinda ve
bacaklarinda siddetli bir kasinti gelismis. Bu siralarda
hastanin ylrirken ¢abuk yoruldugu, sik sik dinlenme
ihtiyaci duydugu fark edilmis. Kuvvet kaybi giderek
artmig, zamanla, ylriyemez ve yataktan kalkamaz
hale gelmis. Kol ve bacaklarinda daha ¢ok, yuzinde
daha hafif sisme olmus ve gz ¢evresinde mor bir renk
olusmus. On bes gin kadar 6nce bir devlet
hastanesinde doktora géturilen hastaya bobrek iltihabi
tanisi konarak bazi ilaglar veriimis. Siglikleri kismen
azalan fakat diger sikayetleri devam eden hasta,
miracaati Uzerine klinigimize yatirildi. Oz ve soy
gecmisinde bir 6zellik yoktu.

Fizik muayenesinde; Hasta kasektik ve bitkin
gorinimdeydi. Ates ve kan basinci normal sinifarda,

Tablo 1. Hastanin Kas Enzimlerinin Seyri

Juvenil Dermatomyozitis

Kosan C

nabiz tagikardikti (110/dk). On kol ve tibia bolgesi
o6demli, cilt gergin, kuru gérinimde ve Uzerinde kiglk
deskuamasyonlar mevcuttu. Palmar, ézellikle plantar
boélgeler gros olarak kalinlasmisti ve Uzerinde ragatlar
mevcuttu. El ve ayaklar nasilasmis gorinimdeydi. Bu
lezyonlar bilateral ve simetrik dagiimliydi. Metakarpo-
falangial ve proksimal interfalangial eklem ekstansor
yuzlerinde hafif parlaklik ve pembelesme vardi. Goz
etraflarinda cilt, hafif ddemli, parlak, gergin ve acik
leylak renkteydi. Ekstremitelerde kuvvet kaybi vard.
Adale qgucu, ust kestremitelerde 2/5, alt
ekstremitelerde  3/5  olarak  degerlendirildi.
Hepatosplenomegali ve lenfadenopati yoktu.

Muracaatinda yapilan laboratuvar tetkiklerinde su
bulgular tespit edildi; kas enzimleri yiksekti; CK 6441
IU/L (0-190), GOT 421 U/L (10-35), GPT 433U/L (9-
41), LDH 1315 U/L (225-450), myoglobin >1000 ng/ml
(<70), Akut faz reaksiyonu belirgin degildi; eritrosit
sedimantasyon hizi (ESR) 5mm/s (0-10 mm/s), CRP
0.41 mg/dl (0.0-0.8) Hepatit dahil, viral,bakteriyel
enfeksiyonlarla ilgili serolojik tarama sonuglari negatif
bulundu. ANA, antikardiolipin Ig M poxzitifligi disinda
diger otoantikorlar (anti-sm, anti-ds-DNA, p-ANCA, c-
ANCA, anti-Ro, anti-La) negatif bulundu. RF pozitifti;
169 [U/ml (0.0-20). immunoglobulin E artmisti 433
IU/ml (0-160). Diger immunoglobulinler ve kompleman
normal sinirlarda idi. Antijo-1 ve anti Scl-70 negatifti.
von Willebrand faktér (VWF) st sinira yakin
degerdeydi %158 (50-160). EMG, primer kas lifi
tutulumu ile uyumlu elektrofizyolojik bulgular gosterdi.
Deltoid kas biyopsisi, dermatomyozitle uyumluydu.
(Atrofik doku lifleri, iltihabi mononukleer htcre
infiltrasyonu, lif nekrozu ve regenerasyonu). Kas USG,
kas ekojenitesinde minimal artis ve fibriller yapida
minimal azalma gdsterdi.

tedavi baslangicindan SGOT SGPT LDH CK plazma myoglobini
sonraki gunler (10-35UL)* (9-41 U/L) (225450 UL) (0-90U/ml) (<70 ng/ml)
hastaneye girigindeki 421 433 1315 6441 1000
dederler
204 361 1940 3975 _

10 189 237 1405 3199 580

17 158 216 2135 2368 431

24 102 153 1555 1499 -

56 39 73 699 344 60

90 25 22 632 154 18.4

* Parantez igindeki degerler referans araligini géstermektedir.
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Hastaya bdlinmUs U¢ doz halinde 2mg/kg/guin oral
prednizolon tedavisi baslandi. Hasta klinik olarak
tedrici bir dizelme gosterdi. Bir ay sonra oral
prednizolon dozu 1,5 mg/kg/gun'e indirildi ve tedaviye
7,5 mg/m2/hafta oral methotrexate ilave edildi, iki ay
sonraki kontroliinde enzimleri ve myoglobin dizeyi
daha da azalmisti. Kas glicu alt ve Ust ekstremitelerde
5/5 olarak degerlendirildi. Bununla birlikte, hasta
boynunu 6ne dogru uzatarak tutuyordu ve boyun
kaslarinda agridan yakiniyordu.

Tedavi 6ncesi ve tedaviye baslandiktan sonraki
kas enzimlerinin seyri tablo T de gosterildi.

Tarigma

JDM c¢ok sayida cilt lezyonlan ile karekterizedir.
Fakat gerek cocuk hastalarda gerekse erigkinlerde
hiperkeratoz ¢ok nadir olarak bildirilmistir (3,4)..
Hiperkeratoz, JDM' nin klasik &zelliklerini sergileyen
hastamizda primer bir yakinma degildi. El i¢i ve ayak
tabanindaki hiperkeratoz sinsi bir baglangi¢ gdstermis,
hastada ekstremite agrlarinin baslamasindan sonra
fark edilmisti. See ve arkadaslar (4) hastalarinda,
JDM' nin diger klinik bulgulan ortaya ¢ikmadan en az
bir yil dnceden palmar, plantar hiperkeratoz oldugunu
bildirmiglerdir. Stahl ve arkadaslari (3) hiperkeratotik
rag' in, miyozit' den énce, sonra veya es zamanli
olarak ortaya c¢ikabilecegini bildirmiglerdir. Olgumuzda
tedaviye basladiktan sonraki bir ay icinde hiperkeratoz
ve ragatlar gerileyerek kayboldu. Benzer bulgu See ve
arkadaslan (4) tarafindan da kaydedilmistir. Stahl ve
arkadaslan (3) ise sistemik kortikosteroid tedavisine
ragmen rag' in sebat ettigini bidirmislerdir.

Konjenital ve edinsel bazi hastaliklara bagl olarak
palmo-plantar hiperkeratoz gelistigi bilinmektedir (5).
Kalitsal hastaliklara ait diger stigmatlarnin yoklugu ve
kortizon tedavisine dermatolojik iyi cevap alinmasi
nedeniyle bizim hastamizda kalitsal nedenler
disinmedik. Palmo-plantar hiperkeratoz  bazi
enfeksiyonlara ve para-neoplastik sendromlara eslik
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edebilir (5). Bizim hastamizda ne neoplastik nede
enfeksiyoz bir hastaligin klinik veya laboratuar
bulgulan yoktu. Uzun sureli hydroxyurea tedavisi ve
arsenikle temas, kerato derma yapabilir (5,6). Bununla
beraber bizim hastamiz da bdyle bir temas séz konusu
degildi. Erigkinlerde "teknisyen eli" gérinimu ve anti-
jo-1  antikorlarin  pozitif oldugu polimyozit
tanimlanmistir (7). Oysa hastamizda anti-jo-1
antikorlar negatifti.

Sonu¢ olarak, palmo-plantar hiperkeratoz,
dermatomyozit baslangicindan énce ortaya ¢ikabildigi
icin, bu gergegin bilinmesi dermatomyozitli hastalarin
erken tanisinda faydali olabilir. Dolayisiyla,
dermatomyozit oldugu distindlen bir ¢ocukta palmo-
plantar hiperkeratoz hastaligin cilt bulgusu olarak
aranmalidir.
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