IDIYOPATIK INFLAMATUVAR MiYOPATILERDE TEDAVi PROTOKOLU*

(Dermatomiyozit, Polimiyozit, Nekrotizan Otoimmun Miyopati)

Hazirlayan: Dr. Hacer Durmus, Dr. Piraye Oflazer, Dr. Hatice Karasoy

1-1,5 mg/kg/gtin prednizolon (maksimum 100 mg) giinde sabah tek doz
(agir kuvvetsizligi olan hastalarda énce 500-1000 mg/giin

Kortikosteroidler

IV metilprednizolon 3-5 giin)

Gastrointestinal yan etkiler ve osteoporoz riski agisindan gerekli onlemler alinmali.
Tuzsuz ve karbonhidrat kisitl diyet baslanmali.
Kemik dansitometresi yapilmali, kalsiyum takviyesi ve vitamin D baslanmall.
Aclik kan sekeri, potasyum dlzeyi, kan basinct, katarakt kontrol edilmeli

Tedavinin her asamasina fizyoterapi eslik etmelidir.

v

2-4 hafta sonra (agir kuvvetsizligi olanlarda 2-3 ay sonra)

Giin agir1 doz (6rn. giin agir1 100 mg)

|

Giin agir1 yiiksek doz kortikosteroid kas gii¢siizliigii tamamen diizelinceye ya da
diizelme bir platoya ulasincaya kadar 4-6 ay devam edilir

v

Klinik diizelme bozulmadik¢a 2-4 haftada bir 5-10 mg azaltilir

v

v v

v

Kortikosteroide iyi
yanitli ancak doz
azaltma sirasinda

relaps olursa

Baglangigtan 2-3 ay Kortikosteroid
sonra steroid komplikasyon riski
altinda devam eden yiksek olanlarda

agir kuvvetsizlik (Diyabet, osteoporoz,
psikiyatrik bozukluk)

kortikosteroidlerle
beraber
baslangicta

Agir ve tedavisi
gecikmis, multisistem
tutuluslu olgularda,
DM ve NOM’da
kortikosteroidlerle
beraber baslangicta
metotreksat veya
azatioprin

v

2. basamak ilaclar eklenir

v

v v

v

Metotreksat
(MTX)

Mikofenolat
mofetil (MM)

Azatioprin
(AZA)

Intravendz Ig
(1Vig)




2. basamak ilaclar

v

!

!

!

Metotreksat
p.o. 7,5 mg/hafta
baglanir/ Folik asit
destegi ile

Yan etkiler: Alopesi,
stomatit, interstisyel akciger
hastaligi, kemik iligi-
karaciger-bobrek toksisitesi.
Baglangigta solunum
fonksiyon testleri yapilmali,
hemogram ve karaciger
fonksiyon testleri takibi
yapimalidir.

v

Mycophenolate
mofetil
1 gr/gin
2 boliinmiis dozda
baslanir

Yan etkiler: Diyare, karin

ddem, ates, lokopeni

agrisi, enfeksiyon, periferik

Azatioprin

50 mg/giin baslanir

Yan etkiler: Ates, karin
agrist, bulanti-kusma ile
karakterize sistemik
reaksiyon, kemik iligi

pankreatit.
Hemogram, karaciger

fonksiyon testleri takibi
yapilmahdir.

kagimilmalidir.

supresyonu, hepatotoksisite,

intravenoz Ig (IVIg)
toplam 2 gr/kg doz
2-5 glinde boliinerek;
4-6 hafta arayla
3-6 ay boyunca
(6zellikle disfajili, DM
ve NOM olgular1)

Allopurinol kullanimindan

v

Yan etkiler: Ates, miyalji,
bas agrisi, bulanti-kusma,
anafilaktik reaksiyon,
bobrek yetmezligi, aseptik
menenjit.

Haftada 2,5-5 mg
artirilarak
20 mg/hafta dozuna
cikarilir

3 gr/gin

doz 1 gr/gun’iin

(bobrek yetmezliginde

iizerine ¢ikarilmamalr)

Haftada 50 mg

icerisinde

v

Diizelme yoksa
parenteral MTX’a
gecilir

v

PE. MTX dozu
40 mg/haftaya kadar
haftada 5 mg artirilir

v

\2

ulagilir

artirilarak 1-2 ay

2-3 mg/kg/glin doza

\

A4

4-6 ay beklenir, Klinik diizelme yoksa; tan1 gézden gegirilir, hata yoksa
Kombinasyon tedaviler veya 3. basamak ilaglar denenebilir

v

Y

v -

Rituksimab
750 mg/m?
maks.1000 mg 1V
2 hafta arayla,

sonra 6 ay beklenir
(6zellikle interstisyel
akciger hastaligi
olanlarda ve anti-SRP +
NOM olgularinda
2. basamakta ?)

Yan etkiler: Infiizyon
reaksiyonu, sitopeni,
enfeksiyon, PML riski!
Oncesinde Hepatit B ve
C ve Thc taramasi,
enfeksiyon koruyucu
asilar yapilmall

Siklofosfamid 0,5-1
gr/m?/I\V/ay
6-12 ay
ya da 1-2 mg/kg/glin p.o.

(6zellikle
interstisyel akciger
hastalig1 olanlarda)

Yan etkiler: kemik iligi
toksisitesi, hemorayjik
sistit, sterilite.

TIT ve hemogram takibi
vapilmal

Siklosporin
(2,5-10 mg/kg/gun)
Takrolimus

Yan etkiler:
Nefrotoksisite, HT,
elektrolit bozukluklart,
hipertrikoz,
gastrointestinal
bozukluklar.

Hemogram, elektrolit,
bdbrek fonksiyon testleri,
kan basinci takibi
yapimal

Yanit ahinamazsa
yeni tedaviler
denenebilir

\4

-Alemtuzumab
-Tokilizumab
-Abatasept
-Sifalimumab
-Fingolimod
(cift kor, plasebo
kontrolli
calismalar yok,
sturlt kanit)




Kisaltmalar: NOM= Nekrotizan otoimmun miyopati, DM= Dermatomiyozit, ICM= inkllizyon
cisimcikli miyozit

NOTLAR:

* Immunsupresif ve immunomodulatuvar tedavilerin hepsi i¢in kaliteli, ¢ift kor, randomize
caligsmalara ihtiya¢ duyulmaktadir.

**Tedaviye yanitin degerlendirilmesinde kas giici muayenesi ile klinik dl¢iitlerin dikkate
alinmasi 6nemlidir. Serum CK degerlerinde diizelme saptanip ilag azaltilmasi erken relaps
nedeni olabilir. Kortikosteroid tedavi ile diizelmeyip kétiilesen olgularda serum CK diizeyi
normal ise steroid miyopati diisliniilmeli ve kademeli azaltilarak kesilmelidir.

*** Erigkin dermatomiyozit ve NOM hastalarinda kanser taramasi yapilmasi
unutulmamalidir, 6zellikle dermatomiyozitte senelik kanser taramasinin tanidan sonraki 5 yila
kadar uzatilmasi gerekebilir.

**%* Q1 ana kadar sporadik ICM’de immunsupresif tedavinin ise yaradigina dair bir kanit
bulunmamaktadir. Simdilik 6nerilen tedaviler, destek tedavisi ve fizyoterapi ile sinirlidir.
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