
SUMMARY

Mixed Connective Tissue Disease

Mixed connective tissue disease is a syndrome that has over-
lapping features with other connective tissue disease, includ-
ing SLE, systemic sclerosis, and rheumatoid arthritis. Women
are affected more commanly than men (7-8).

A 32 year old woman with the diagnosis of rheumatoid arthri-
tis was admitted to our clinic with progresive muscle weak-
ness for a month. Dermatomyositis diagnosed with electro-
physiological evaluation and muscle biopsy. Rhumatoid
arthritis which is a connective tissue disease associated with
inflammatory myositis in our patient. So we discussed a
patient with mixed connective tissue disease.     
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Konnektif doku hastal›klar›; otoimmün inflamatuar ya-
n›t, özellikle de nekrotizan vaskülitlerin sözkonusu ol-
du¤u genifl bir yelpaze gösteren hastal›klar toplulu¤u-
dur. Direkt nörolojik komplikasyonlar› olabildi¤i gibi
organ tutulumlar›na sekonder veya tedaviye sekonder
de etkilenimleri görülebilir. Santral sinir sistemi (SSS)
tutulumlar›, kognitif ve davran›fl de¤ifliklikleri veya fo-
kal nörolojik bulgularla ortaya ç›kar. Bunun yan›s›ra,
nöropati veya miyopati olarak periferik tutulum da gös-
terirler. Periferik tutulumlardan inflamatuar miyopatinin
baflka bir konnektif doku hastal›¤› ile tek bir bireyde
topland›¤› tabloya ise Mikst Konnektif Doku Hastal›¤›
(MKDH) denir. Biz de burada MKDH’na örnek bir ol-
gumuzu sunduk.

OLGU

Hasta; 32 yafl›nda, bayan ve sa¤ elli. Hastan›n, hastaneye bafl-
vurusundan bir ay kadar önce bacaklar›nda a¤›rl›k hissi ile bir-
likte a¤r›lar bafllam›fl. Daha sonra flikayetlerinde giderek art›fl

olmufl. Belinde ve kollar›nda da güçsüzlük vard›. Kuvvetsiz-
li¤i ise daha çok kol ve bacaklar›n proksimallerinde belirgindi.
Hasta do¤rulmakta ve yürümekte güçlük çekmeye bafllam›flt›
ve ard›ndan da desteksiz yürüyemez olmufltu. fiikayetleri art›fl
gösteren hasta, bunun üzerine hastanemize baflvurdu. Öz-
geçmiflinde; 7 y›ll›k romatoid artrit hastal›¤› öyküsü bulunan
hasta bir y›l öncesine kadar 2 y›l süreyle metotraksat kullan-
m›flt›, flikayetlerin bafllamas›ndan üç hafta kadar önce steroid
tedavisi alm›flt›. Soygeçmiflinde bir özellik yoktu. Hastan›n
nörolojik muayenesinde; bilinç aç›k, oryante ve koopereydi.
Kraniel sinirler intaktt›. Motor muayenesinde, sa¤ üst ekstre-
mitede 4/5, sol üst ekstremitede 3/5, sa¤ alt ekstremitede prok-
simal 2/5, distal 3/5, sol alt ekstremitede ise silik parezi tespit
edildi. Derin tendon refleksleri tüm ekstremitelerde al›nam›-
yordu. Duyu defisiti ve patolojik refleks tespit edilmedi.

Hastan›n laboratuvar bulgular›nda ise rutin hemogram tetkik-
leri normaldi. Sedimentasyon h›z›100/sa olarak bulundu.
Biyokimya tetkiklerinden SGOT 204, SGPT 114, CPK 3192
ve LDH 1593 d›fl›nda normaldi. ‹mmünolojik tetkiklerden;
ANA (+), AntiDNA (-) ASO <200, CRP 12, RF (-), Ig E 315,
IgA 19.7, Ig M 3.6 olarak yüksek bulundu. Mikrobiyolojik
tetkiklerden ise Anti HIV (-), HbS Ag (-), Anti HBS (-), Anti
HAV (-), Anti HCV(-) bulundu. Bat›n US normal s›n›rlarday-
d›. Sinir iletim çal›flmalar› normaldi. EMG’de ise incelenen
kaslarda, pozitif keskin dalga deflarjlar› mevcuttu. Ayr›ca, fib-
rilasyon pozitifti ve k›sa süreli, düflük amplitüdlü polifazik
MÜP’lerin varl›¤›n› göstermekteydi. Aktif süreçte miyopati
ile uyumlu elde edilen bu bulgular polimiyoziti destekler tarz-
da olarak rapor edilmiflti. Kas biyopsisi; hematoksilen ve
eozin boyal› kesitlerde kas liflerinde çok belirgin perifasiküler
atrofi mevcuttur. Ayr›ca, bol miktarda kas liflerinin mononük-
leer hücreler ile infiltre olduklar›ve baz› liflerin dejenere
olduklar› dikkati çekmifltir. Mononükleer hücre infiltrasyonu
özellikle perivasküler yerleflimlidir. Endomisiel ve perimisiel
ba¤ dokusunda hafif art›fl mevcuttur. Hücre boyas›nda bahse-
dilen mononükleer hücrelerin T4 hücrelerden olufltuklar› gö-
rülmüfltür. Bu bulgular›n dermatomiyozit için patagnomonik
oldu¤u bulundu.  

Tetkikler sonucunda immünoloji bölümünde konsülte edilen
hastan›n izlendi¤i sürede spontan düzelmesi oldu ve ekstremi-
telerdeki güç kayb› belirgin azald›. Hasta immünoloji klini-
¤ine nakledildi. 
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kim oldu¤u, asimetrik bir tetraparazisi vard›. Laboratu-
var araflt›rmalar›nda ise sedimentasyon h›z›nda ve kre-
atin kinaz de¤erlerinde belirgin yüksek de¤erler saptan-
d›. EMG bulgular› ise miyopatiyi göstermekteydi ve kas
biyopsisi sonucunda ise dermatomiyozit tan›s› alm›flt›.
Hasta klini¤imize baflvurdu¤unda 7 y›ll›k romatoid ar-
trit hastas›yd› ve bir ay kadar önce steroid tedavisi al-
m›flt›. Bu da bize öncelikli olarak kortikosteroid miyo-
patisini düflündürdü. Kortikosteroid miyopatisi; steroid-
lerden yüksek dozda ve uzun süre al›nd›ktan sonra gö-
rülen, daha çok da proksimal kaslar›n tutuldu¤u, a¤r›n›n
da görüldü¤ü bir tablodur. ‹ncelemelerde serum CPK
düzeyleri genellikle normal s›n›rlardad›r. Bizim hasta-
m›zda da kaslar›n a¤r›l› tutulumu bu tan›y› destekler-
ken, CPK düzeylerinin belirgin derecede yüksek olmas›
ve kas biyopsisindeki infiltratif bulgular bizi kesin
olmasa da bu tan›dan uzaklaflt›r›yordu. 

Hastan›n a¤r›l› ekstremite güçsüzlü¤ü bir de miyozit ta-
n›s›n› akla getiriyordu. Buradaki kas tutulumunun ayr›-
m›n› yapabilmek için di¤er baflvurdu¤umuz önemli tet-
kik de ENMG idi. Miyopati için EMG bulgular›nda
inaktif tabloda, MÜP anormallikleri izlenirken; aktif
miyopati durumunda ise incelenen kaslarda, fibrilasyon
pozitifli¤i ve pozitif keskin dalga deflarjlar› ile birlikte
k›sa süreli, düflük amplitüdlü polifazik MÜP’lerin varl›-
¤› gösterilmektedir (1-4). Buna göre, bizim elektrofizyo-
lojik bulgular›m›z da aktif süreçte bir miyopatiyi des-
teklemekteydi. Daha önce RA’li hastalar üzerinde yap›l-
m›fl çal›flmalarda da hastalar, hastal›¤›n aktif ve aktif ol-
mayan dönemlerinde incelenmifl ve güçsüzlük s›k ola-
rak rastlanan bir bulgu olarak rapor edilmifltir. Bu; ya
hastalardaki eklem a¤r›lar›na sekonder geliflen bir tablo
veya hastal›¤›n ekstraartiküler bir özelli¤i olarak ortaya
ç›kmaktad›r (4). Buradaki kas tutulumunun özellikleri
incelenmifl ve yap›lan histopatolojik incelemelerde; kas
liflerinde, özellikle Tip II lifleri içeren atrofi ve incelme
rapor edilmifltir (4-5). Di¤er tespit edilen bir bulgu da
hücresel infiltrasyondur ve bu da ço¤unlukla perivaskü-
ler nodüler miyozit tipindedir. Ayr›ca, kaslar›n damarla-
r›nda da vaskülitik bulgular, kas i¤ciklerinde kal›nlaflma
ve intrafuzal kas liflerinde azalma gösterilmifltir (5). Ya-
p›lan baflka bir çal›flmada da kas lifi nekrozu ve/veya
kasta inflamasyonun gösterildi¤i romatoid miyozit ta-
n›mlanm›flt›r. RA’deki bu tablonun bir özelli¤i de kasa
ait bulgular›n, klinik olarak aktif eklem tutulumuyla
beraber olmas›d›r. Bu durumda da kas tutulumunun
primer olarak RA’e mi yoksa ayr›ca idiopatik bir miyo-
zite mi ba¤l› oldu¤u sorusu ortaya ç›kar (4). Dermatomi-

yozitte ise perifasiküler atrofi veya yine bu bölgede at-
rofik olmayan anormal bölgelerin bulunmas› patagno-
monik olarak bildirilmifltir ve intramüsküler damarlarda
B ve T4 lenfositlerin hakim oldu¤u lenfositik bir infilt-
rasyon sözkonusudur (2,3-6). Hastamz›da ise incelenen
kas liflerinde belirgin perifasiküler atrofi ile bol miktar-
da kas liflerinin mononükleer hücrelerle infiltre oldu¤u
ve baz› liflerin dejenere oldu¤u rapor edilmiflti. Ayr›ca,
mononükleer hücreler T4 hücrelerinden oluflmaktayd›.
Bu bulgular da bizi RA’te kas tutulumundan veya kor-
tikosteroid miyopatisinden uzklaflt›rmaktayd›. Çünkü,
bu sonuç dermatomiyozit patolojisine uymaktayd›. Bu
sonuçlar›n ard›ndan biyopsi sonucu ile dermatomiyozit
tan›s› kesinlefltirildi. Ayr›ca, hastada aktif bir eklem bul-
gusunun olmamas›, kas tutulumunun idiopatik bir infla-
matuar miyopatiye ba¤l› oldu¤unu desteklemekteydi.
Dermatomiyozit, akut veya subakut bafllayan, genellikle
a¤r›n›n efllik etti¤i kas güçsüzlü¤ü ve deride rafllarla
karakterize otoimmün bir hastal›kt›r, kad›nlarda daha
s›k görülür. Laboratuvar bulgular›ndan CPK’da binlere
dek ç›kan yükselmeler görülebilir ve bu yükseklik has-
tal›¤›n aktivitesi ile paralellik gösterir (2-3). Tüm bu
özellikler bizim tan›m›z› desteklemekteydi. Yaln›z has-
tada 7 y›ld›r süren RA’in olmas› ve buna inflamatuar
miyopatinin eklenmesi baflka bir antiteyi düflündürmek-
tedir. Bu da mikst konnektif doku hastal›¤›d›r (MKDH).
MKDH, inflamatuar miyopatilerin baflka bir ba¤ dokusu
hastal›¤› ile birlikte tek bir bireyde ortaya ç›kt›¤› tablo-
dur. En s›k 4. dekaddaki kad›n hastalarda görülür. Bir-
likte en s›k bulundu¤u hastal›klar s›ras›yla, skleroder-
ma, SLE ve RA’dir (7-8). Bu birlikteli¤in oran› % 3-5
olarak rapor edilmifltir (9). 
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