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Solunum kas gii¢suizliigii ve interstisyel pnomoni tablosu yapan
bir dermatomyozit olgusu
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idiyopatik inflamatuar myopatiler kas zayifigi ile seyreden otoimmun bir grup Bohan ve Peter tarafindan 1975’te tanimlanan idiyopatik
hastaligi kapsamaktadir. idiyopatik inflamatuar myopatilerde akciger tutulumu . . i . h ~
mortalite ve morbiditenin asil sebeplerinden biridir. Dermatomyozit ve polimyozite inflamatuar myopat|[er (lIM) kaslara karsi ot0|ml'nun ve infla
bagl en acik pulmoner komplikasyonlar; hipoventilasyon, aspirasyon ve interstisyel matuar saldiriya bagh olarak siklikla kas zayifligina yol agan

akciger hastaligidir. Olgumuz dermatomyozit tanisi almis ve 1mg/kg/giin steroidle heterojen bir grup hastaligi kapsamaktadir(1). Benzer klinik
tedavi edilmekteydi. Takiplerinin ikinci ayinda baslayan nefes darligiyla klinigimize tablolara sahip bu hastaliklarda akciger tutulumu énemli bir

refere edildi. Akciger grafisi, difiizyon ve solunum fonksiyon testleri normaldi. P . e 2 _
Yiiksek rezoliisyonlu toraks tomografisi (HRCT) ¢ekilen hastada interstisyel akciger morbidite ve mortalite nedenidir. Akciger tutulumu olarak sik

hastaligi ile uyumlu periferik buzlu cam dansiteleri izlendi. interstisyel akciger I|!<Ja aspirasyon pnbmoni"Sizl hipoven.tilasyon ve interstisyel ak-
hastaliginin erken dénemde oldugu izlenen hastanin hava agligi olarak ifade ettigi ciger hastaliklari (IAH) gorilmektedir(2,3). Biz burada derma-
sikayetleriyle solunum kas glicstizligu distntlerek maksimal Inspiratuar basing tomyozit tanisiyla takip edilen hastada maksimal inspiratuar

(MIP) ve maksimal ekspiratuar basins (MEP) tetkikleri yapildi. MIP %34, MEP %39 . . ot .
olclildi. Tedavisine siklofosfamid eklenen hastanin ikinci ayindaki kontrolde basing (M|P) ve maksimal ekspiratuar basing (MEP) olcumleri

buzlu cam dansitelerinin regrese oldugu, MIP ve MEP degerlerinin sirasiyla %92, ile ortaya konan solunum kas giigstizligu ve interstisyel pn6-
%94 oldugu saptandi. Idiyopatik inflamatuar myopati olgularinda interstisyel moni tablosunu sunuyoruz.

pnomoniler kadar eslik edebilecek solunum kas gii¢stizliigu de akilda tutulmaldir.

Solunum fonksiyon testlerinin ve akciger grafisinin erken donemlerde interstisyel Olgu Sunumu

akciger hastaligini ve solunum kas gii¢stizligiini géstermede yetersiz kalabilecegi . . o .
diisiinilmelidir. Stiphelenilen olgularda HRCT planlanmali, MIP ve MEP tetkikleri Otuz iki yaginda bayan hasta eklemlerde agri ve sikayetleri
yapilmalidir. MIP ve MEP &l¢iimleri solunum kas gii¢siizligii tanisinda ve tedaviye ile romatoloji poliklinigine bagvurmus, yapilan tetkiklerde anti
yanitta kullanilabilecek parametrelerd. niikleer antikor (ANA) pozitifligi saptamis ve CRP 2,3 mg ola-

rak olculmusti. Eklem agrilari, 6zellikle el cildinde hiperkera-
totik deskuamotik lezyonlari ve proksimal kaslarda guigstzIigu
SUMMARY olan hastaya dermatomyozit (DM) tanisi konulmus, laboratu-
A case of dermatomyositis that cause respiratuar muscle weakness and ar tetkiklerinde ANA ve anti Mi-2 otoantikorlari pozitif olarak

interstitial pneumonia . . L.
Idiopathic inflammatory myopathies are a heterogeneous group of autoimmune saptanmisti. Semptomatik olan hastaya prednizolon tedavisi

disorders along with muscle weakness. Pulmonary involvement is one of the baglanarak takibe alinmisti.
main causes of mortality and morbidity. Our case has been diagnosed as DM tanisi aldiktan iki ay sonra ba§layan ve giderek artan ne-

dermatomyositis. She was referred to our clinic with the complaint of dyspnea. fes darli K denivle Klinigimi f dildi. H
Radiography, diffusion and pulmonary function tests were normal. Ground €s darligl yakinmasi nedenlylie Kiinigimize rerere ediial. asta

glass opacities were detected in High Resolution Computarise Tomography oykustnde tipik olarak nefes alirken akcigerlerine yeteri kadar
(HRCT) of patient but patient was in the early period of interstitial lung disease. hava doldurmakta zorlandigini ifade ediyordu. Hastanin fizik
With the complaint of air hunger, respiratory muscle weakness was considered muayenesinde patoloji saptanmadl, solunum sesleri dogal

and Maximal inspiratuar Pressure (MIP), Maximal Exspiratuar Pressure (MEP) are . P . A
planned and measured 34% and 39% respectively. Ciyclophospamide was added olarak oskiilte edildi. Vital bU|QU|a” normaldi. Oda havasinda

to patient’s steroid therapy. After two months of treatment, regression of ground oksijen satlrasyonu %96 olarak dl¢uldi.

glass opacities were detected and values of MIP and MEP were measured 92% and . ™ L . .

94% respectively. It should be considered that respiratory function tests and chest Postero-anterior akCIQer graf|5| normaldi (ReSIm 1 ) Hasta-
radiographies could be insufficient in diagnosing respiratory muscle weakness and
interstitial lung disease. In suspected cases HRCT should be taken and MIP, MEP
should be measured. Measurement of MIP and MEP are parameters that can be
used in diagnosis and response to treatment of respiratory muscle weakness.
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Resim 1. Olgunun ilk basvuru anindaki akciger grafisi
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da 6n planda DM akciger tutulumu distnulerek spirometrik 6l-
cUimler ve yuksek rezolisyonlu bilgisayarli tomografi (HRCT)
planlandi. HRCT’de her iki akcigerde periferik alanlarda buzlu
cam dansiteleri ve interlobller septalarda kalinlagsma izlendi
(Resim 2). Solunum fonksiyon testleri (SFT) ve akciger difiiz-

y

Resim 2. Olgunun ilk bagvuru anindaki HRCT géruntilerinde her iki akcigerin Ust loblarinda
daha belirgin periferal yerlesimli buzlu cam alanlari ve interlobller septal kalinlagmalar
izleniyor.

yon kapasitesi (DLCO) élgtimleri normal bulundu (FVC: (2,91L)
%84, FEV1: (2,52L) %91, FEV1/FVC %86, FEF25-75: (3,04)
%92, DLCO: %85, DLCO/VA: %116). Mevcut sikayetlerinin
solunum kas zayifigina bagli olabilecedi degerlendirilerek
MEP ve MIP &lgumleri yapildi. MEP ve MIP degerleri sirasiy-
la beklenenin % 34’G ve % 39'u olarak saptandi. 10 mg/gin
prednizolon kullanmakta olan hastanin tedavisine 750 mg/ay
dozundan baslanarak siklofosfamid eklendi, prednizolon dozu
1mg/kg/giin olacak sekilde artirildi.

iki ay sonra yapilan kontrolde MEP ve MIP élgiimleri bek-
lenen degerin %92’si ve %94’U olarak saptandi. Klinik olarak
sikayetlerinde azalma izlenen hastanin HRCT’sindeki buzlu
cam dansitelerinde de belirgin duzelme izlendi ( Resim 3).

Resim 3. Tedavi sonrasi HRCT kesitlerinde buzlu cam dansitelerinde belirgin diizelme
izlenmektedir.

Tartisma

Olgumuz DM tanisi ile takip ve tedavi altinda iken artan ne-
fes darhdi ve nefes achgi sikayeti ile bagsvurmus, HRCT ile
IAH, MIP ve MEP tetkikleri ile eslik eden solunum kas giigsiiz-
lGgl tanisi konulmustur. ki aylik tedavi sonunda klinik diizel-
me ve radyolojik bulgularda regresyon izlenmigtir.

iiM'nin yillik insidansi milyonda 4-10 vaka arasindadir ve
/iM tanisinda Bohan ve Peter tarafindan tanimlanan kriterler
kullaniimaktadir. Bunlar simetrik proksimal kas gugsuzIigu,
iskelet kas enzim yuksekligi, anormal EMG bulgulari, kas bi-
yopsi anormallikleri ve tipik DM 6zgu cilt dokuntisi varhgidir.
En sik goriilen (g [IM; polimyozit (PM), DM ve inkliizyon body

myozitdir (iBM). ANA pozitifligi yaninda Mi-2 niikleer antijenini
hedef alan antikor (anti-Mi-2) pozitifligi inflamatuar myopatiler
icin dnemli bir biomarkerdir.(3,4) Olgumuza DM tanisi eklem
agrilari, 6zellikle el cildinde mevcut olan hiperkeratotik desku-
amotik lezyonlar ve proksimal kaslarda giigstzliik kriterleri ile
konulmus, ANA ve anti-Mi-2 antikor pozitiflikleri ile tani des-
teklenmistir.

Pulmoner komplikasyonlar PM ve DM’'de mortalite ve mor-
biditenin asil sebepleridir. Pulmoner tutulum olan DM ve PM’li
hastalarin degerlendirildigi birka¢ ¢alismada bes yillik sag ka-
limin %0-50 arasinda oldugu ve on yillik takiplerde pulmoner
tutulumun DM’de en 6nde gelen 6lim sebebi oldugu gdsteril-
migtir. En sik gorulen pulmoner komplikasyonlar aspirasyon
pndémonisi, hipoventilasyon ve interstisyel akciger hastalikla-
ridir. Bu komplikasyonlar primer ya da sekonder olarak kas
glgsuzligine bagl olusmaktadir(2,5). DM'de hipoventilas-
yona bagl solunum yetmezIigi gorilme orani %21,8’e kadar
cikabilmekterdir. Solunum kas zayifligi subklinik dizeyde ol-
dugu zaman hipoventilasyona yol agcmayabilir ancak 6ksuruk
refleksinin azalmasina yol agabilir. Hastalarda azalmig akciger
volUimleri, MIP ve MEP ile birlikte artmis rezidiel volim ve bir
saniyedeki zorlu ekspiratuar volumun zorlu vital kapasiteye
orani (FEV1/FVC) normal ya da artmis olarak gorulur(6). Va-
kamizda SFT’de bozukluk saptanmamis olsa da olusan solu-
num kas gucu kaybina bagl semptomlari mevcuttu. Yalnizca
SFT'ye bakarak solunum kas gug¢sizligint degerlendirmek
dogru olmaz. Eslik eden IAH varligi SFT'yi etkileyebilecegi gibi
erken donemlerde SFT'de degisiklik gérilmeden de solunum
kaslarinin tutulabilecegi akla gelmelidir. Bu sebeple MIP ve
MEP ol¢timleri solunum kas gucinu degerlendirme de énemli
parametrelerdir. IAH, PM ve DM’de sik gériilen bir komplikas-
yondur. Myozit ile iliskili IAH (Mi-IAH) insidansi galismalarda
%5-46 arasinda bildirilmistir(2,7). Mi-IAH hastalarin gogunda
Oksurik, nefes darligi, egzersiz toleransinda azalma ve hal-
sizlik gibi tim IAH'de yaygin olan semptomlar gériiliir ancak
hastalar asemptomatik de olabilirler. Fathi ve ark. tarafindan
yapilan bir galismada Mi-IAH de hastalarin %27’sinin asemp-
tomatik oldugu tespit edilmistir(8). iiM’lerde dermatolojik ma-
nifestasyonlar, myozit ve akciger hastaliyi eszamanli veya
pesi sira olarak degisik kombinasyonlarda bulunabilir. Bu ge-
sitlilik hastalarin semptomlarini biiyiik oranda etkileyebilir. Mi-
IAH’'nda restriktif patern ile uyumlu olarak FEV1/FVC normal
ya da artmistir(2). Ancak HRCT yoklugunda IAH tanisi konula-
maz ¢lnkl restriktif SFT ve distk DLCO yalniz solunum kas
glgsuzligune bagli olarak da gérulebilir. Diftizyonu kapasitesi
normal olan olgularda SFT’de gorulen restriktif tip bozuklugun
solunum kas zayifligina bagh olabilecedi de akla gelmelidir.
Vakamizda oldudu gibi IAH’nin erken dénemlerinde solunum
fonksiyonlari bozulmamis, restriktif patern henuz tabloya otur-
mamis olabilir. Bu nedenle solunum fonksiyonlari ve difuizyon
kapasiteleri normal olan hastalarda HRCT olmadan IAH'yi dis-
lamak dogru olmaz. Vakamizda oldugu gibi radyolojik olarak
ileri derecede akciger tutulumu olmayan ancak radyoloji ile
uyumsuz olarak solunum sikintisi fazla olan olgularda, solu-
num kas guigsiizIiga diustnilimelidir.

Akciger grafisinde akciger volimlerinde azalma ve bazal
atelektaziler gorilebilir. Akciger grafisi normal olan hastamiz-
da cekilen HRCT’de periferik alanlarda buzlu cam dansiteleri
ile IAH tespit edilmistir. Akciger grafisi iyi bir gériintiileme yén-
temi olsa da HRCT IAH’nin tespitinde standart tekniktir. En sik
gorulen HRCT bulgulari diizensiz lineer opasiteler, buzlu cam
alanlari ve konsolidasyon ile nonspesifik interstisyel pnomoni
paternidir. Ancak usual interstisyel pnomaoni, brongiolitis obli-
terans ile iligkili organize pnoméni ve diffiiz alveolar hasar da
gorilebilir(2,9).

Mi-IAH’'nda kortikosteroidler tedavinin temel tasini olustur-
maktadirlar. Ancak steroid ve cesitli steroid azaltici ajanlarin
sik kullanimina ragmen Mi-IAH icin prospektif olarak test
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edilmis terapétik tedavi rejimleri yoktur. Mi-IAH erken &liimler
icin major bir risk faktortidur. Baslangigta yapilan calismalarda
hastalarin kortikosterid monoterapisine iyi yanit verdigi izlen-
misti ancak mevcut literatirlerden yapilan retrospektif analiz-
lerde kortikosteroidlerin Mi-iIAH de etkisinin degisken oldugu
gosterilmistir(10-14). Siklofosfamid tedaviye direngli refrakter
Mi-IAH de siklikla kullanilimaktadir. Yapilan ¢alismalarda sik-
lofosfamidlerin kortikosteroidlerle kombinasyonunun dispneyi,
vital kapasiteyi ve HRCT bulgularini belirgin bir sekilde dizelt-
tigi izlenmistir.(12,15,16) Vakamiza da kombinasyon tedavisi
olan siklofosfamid ve kortikosteroid baslanmis olup iki aylk
takip sonucu MIP ve MEP degerlerinde belirgin artis ile birlikte
HRCT'de buzlu cam dansitelerinde belirgin diizelme, semp-
tomlarda azalma izlenmisgtir.

iiM’lerde interstisyel pnémonilere eslik eden solunum kas
glict kaybi hatirda tutulmahdir ancak radyolojik olarak higbir
interstisyel patern olusmadan solunum kas gug¢sizIligi olu-
sabilecegi de unutulmamalidir. SFT’nin ve akciger grafisinin
erken dénemde IAH'yi géstermede yetersiz kalabilecegi diisi-
nilmeli ve sliphelenilen olgularda HRCT planlanmalidir. Solu-
num fonksiyon testleri solunum kas gui¢siizligini géstermede
yetersiz kalabilecegi icin MEP ve MIP ol¢imleri yapilmalidir.
MIP ve MEP é&lciimleri tanida ve tedaviye yanitta kullanilabile-
cek parametrelerdir.
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