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Coloncarcinomaval tarsult dermatomyositis
Dermatomyositis associated to the carcinoma of the colon
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OSSZEFOGLALAS

A szerzok 49 éves nobetegiik esetét ismertetik. Felso 1ég-
uti infekcio lezajlasa utdn 3 héttel arci, kézfeji oedema,
livid-erythema alakult ki proximalis izomgyengeséggel.
Laboratériumi leletei magas kreatinkindz- (CK-) laktdt-
dehidrogendz (LDH) szintet, mérsékelten emelkedett mdj-
enzim szintet mutattak. A klinikai és laboratdriumi tiine-
tek dermatomyositist igazoltak, szisztémds szteroid keze-
lés keriilt bevezetésre. A tumorkutatds sordn colonosco-
pia vizsgdlat a rectum-sigma hatdron, lumen keriiletének
75%-ra kiterjedd, korkoros, szabdlytalan felszinii, vérzé-
keny, kemény tapintatii tumort mutatott. Szévettani vizs-
gdlat colon adenocarcinomat igazolt. A tumor miitéti el-
tavolitdsat kovetd akut veseelégtelenség nem volt uralha-
t6 és a beteg exitalt.

A szerzdk arra hivjdk fel a figyelmet, hogy dermatoniyo-
sitis kialakuldsakor gondolni kell malignus tumorok jelen-
létére. A széleskorti tumorkutatas elengedhetetlen, a daga-
nat eltavolitasa nélkiil remisszio nem varhato.

Kulcsszavak:
dematomyositis - colon adenocarcinoma -
malignus tumor

SUMMARY

The history of a 49-year-old woman will be presented. 3
weeks after an upper respiratory tract infection, oedema,
livid erythema developed on the face and dorsal hands
with rapidly worsening weakness of the proximal muscles.
Laboratory results presented high creatin kinase (CK),
lactate dehydrogenase (LDH) and moderately elevated
liver enzymes. As clinical findings and laboratory results
supported dermatomyositis, parenteral steroid medication
was initiated. In search of neoplasms colonoscopy was
performed. Colonoscopy displayed a compact, concentric
tumor with the irregular vulnerable mucosal surface
which affected 75% of lumen circumference. Histology
verified a colorectal adenocarcinoma. The tumor
resection was complicated by renal failure and the patient
could not survive the severe complication.

In the cases of dermatomyositis a substantial and early
tumor search is crucial. Malignancy associated dermato-
myositis symptoms do not show regression without curative
treatment of the underlying tumors.
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Az autoimmun betegségek egy részének hatterében malig-
nus tumorok allhatnak, ezen beliil is kiemelkedd gyakori-
sdgi a dermatomyositis (DM) és neoplasia egyiittes el6-
fordulasa (1, 2, 3, 5,6, 7, 8,9, 10, 19, 21). Az 6sszes DM
eset mintegy 20-25 %-aban lehetnek jelen rosszindulatd
tumorok (6, 9, 10). Mdig sem eldontott, hogy a DM vagy
a malignoma kialakuldsa indul meg elébb (5, 9, 10, 21). A
tumorral tarsult esetek rosszabbul reagdlnak a terdpidra,
nagyobb gyégyszerdézist igényelnek. Amennyiben a be-
tegséget el6idézS daganatot sikeresen szandljdk, ugy a tii-
netek gyoégyszeresen konnyebben befolydsolhatéak, sot,
teljes gydgyulds is elérhetd (1, 2, 5, 9, 10).

Esetismertetés

49 éves nébeteg anamnézisében lényeges kéros megbetegedés, mii-
tét nem szerepel.

Fels6 1€guti infekcidt kovetden jelentek meg livid-erythemds bdr-
tiinetei els6sorban a fénynek kitett helyeken, melyhez szimmetrikus
proximadlis izomgyengeség tarsult.
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Kontakt dermatitisnek véleményezték tiineteit, ezért kis dozisu
per os steroid kezelést kapott. Ezalatt allapota tovabb romlott: proxi-
malis izomcsoportjai egyre nehezebben mikodtek (kéz emelése,
1épcson jards, guggolds), mozgdsa beszikiilt. Az arcon, nyakon, fel-
s6 végtagon kifejezett oedema, diffiiz livid erythema, mindkétoldali
combon diszkrét erythema alakult ki (7., 2. dbra). Az ekkor elvég-
zett laboratériumi vizsgalatok emelkedett CK értéket mutattak, kli-
nikdnkra dermatomyositis irdnydiagnozissal kiildték.

Felvételekor a rendkiviil elesett allapotban 1évé ndbeteg bore a torzs
fels6 részén, a ruhakivdgasnak megfeleléen, a felkarokon, a combo-
kon, erythemads, infiltralt, érintésre fajdalmas, meleg tapintati volt (3.
dbra). A szemek koriil livid-erythemads, kifejezetten oedemas volt a bor
(1-2. abra). A kézfejeken oedema, erythema, a metacarpo-phalangealis
iziiletek felett erythemds, haml6 papuldk, (Gottron-papuldk) (4. dbra),
periungualis erythema volt lathatd. A proximalis izmokban az alsé €s
fels6 végtagokon egyarant izomgyengeség volt tapasztalhat6.

Megtartott étvagy melletti csekély mértékidl fogyasrol (2 kg 4 hét
alatt) szamolt be a beteg, székelési zavart, hasi panaszt nem jelzett.

A felvételt kovetden végzett laboratériumi vizsgalatok kifejezetten
emelkedett kreatin-kinaz (CK) (2409 U/l), CKMB (88 U/l), laktatde-
hidrogenaz (LDH) (1460 U/l) szintet, mérsékelten magas mdjenzim
szinteket (GOT: 214 U/l, GPT: 83 U/l, GGT: 37 U/l) mutattak. Im-
munlaboratériumi vizsgdlata sordn ANA (1:160) pozitivitast, anti-Jo1



1-2. abra
Heliotrop rash

negativitdst észleltiink. Agaréz gél ELFO Alfa-1 frakcié emelkedést,
immunelektroforézis enyhén csokkent IgG szintet igazolt.

A klinikai kép, a laboratériumi eltérések alapjan dermatomyositis
nisolon kezelést kezdtiink, melyet fokozatosan csokkentettiik,
64 mg/die per os methylprednisolon dézisig.

A steroid kezelés mellett bal alkari oedema, erythema, fajdalom lé-
pett fel, a proximalis izomgyengeség perzisztilt, és distalis izomgyen-
geség, mozgas nehezitettség is kialakult. Doppler UH mélyvénas
thrombosist nem igazolt, az elvégzett laboratriumi vizsgalatok sordn
(steroid mellett) leukocytosist (WBC: 19,8 G/I), emelkedett CRP szin-
tet (13,7 U/l) észleltiink, emellett hemelkedés alakult ki. A steroid ke-
zelés szovédményeként kialakult erysipelas antebrachii L.s. diagndzisat
allitottuk fel és a kezelést 3x600mg clindamycinnel egészitettiik ki.

A bevezetett antibiotikum mellett a beteg orbanca szanalddott,
azonban az immunszuppressziv kezelésre a CK csekély mértékben
csokkent, a beteg panaszai minimdlis javulds utdn stagnéltak. Rész-
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3. dbra

4. dbra
Gottron papuldk

letes tumorkutatdst végeztiink: szérum béta-hCG érték kifejezetten
magas volt (460,53 U/1), egyéb tumormarkerek: a carcioembrionalis
antigén (emésztérendszer), carbohydrat antigén 15-3 (emld), cancer
antigén 125 (ovarium) CA19-9 (emésztérendszer) negativnak bizo-
nyultak. A hasi UH a diffuse mdjlaesion kiviil kéros eltérést nem ta-
1alt. A nogyogyaszati konzilium soran a kismedencei UH, transvagi-
nalis UH és a fizikalis vizsgalat koéros eltérést nem mutatott. Mell-
kasrontgen-, gastroscopia-, fiil-orr-gégészeti vizsgdlata neoplasiat
nem igazolt. Széklet-Weber teszt erds pozitivitdst adott. Colonosco-
pia sordn rectum-sigma hataron, lumen keriiletének 75%-ra kiterje-
dé, korkoros, szabalytalan felszint, vérzékeny, kemény tapintatu tu-
mor igazolddott makroszképosan, amely szdvettanilag colon adeno-
carcinomanak felelt meg.

A beteg a tumor eltavolitdsa céljabol a teriiletileg illetékes sebé-
szeti osztalyra keriilt, ahol a bal oldali hemicolectomiat kovetden
akut mitéti szovodményként fellépd veseelégtelenség kovetkezté-
ben exitdlt.

Megbeszélés

A dermatomyositis a gyulladdsos myopathidk csoportjaba
tartozo, ismeretlen etiol6gidju autoimmun kérkép; szim-
metrikus, els6sorban a proximalis vdzizomzatra lokaliza-
16d6 izomgyengeség, valamint karakterisztikus borelval-
tozasok jellemzik (2, 6, 11, 12, 14, 15, 17, 20).

A diagnézis feldllitdsdhoz el6szor Bohan és Peter dol-
gozta ki az 5 feltételt tartalmazé kritériumrendszert 1975-



ben. Az 6t kritériumb6l 4 a myopathidval kapcsolatos:
magdba foglalja a proximalis izmok progressziv szimmet-
rikus izomgyengeségét, az izomenzimek emelkedett szé-
rumszintjét (CK, GOT, GPT, LDH, aldoldz), elektromyo-
gramm eltéréseket (kis amplitiddjd, polifazisos hulldmok,
magas frekvencidju tiiskék, spontan fibrillacié és pozitiv
meredek hulldmok), az izombiopszia pozitivitdsa (mono-
nuclearis sejtes infiltracid, fagocitdzis, az izomrostok nek-
rozisa, de- és regeneracidja, kapillariselzarédas, a kotd-
szovet felszaporodas). Az 5. feltétel a specifikus bdrtiine-
tek megjelenését jeloli. (4,20)

Betegiinknél a tipusos borelvéltozasok jelen voltak,
ugy, mint a heliotroph rash (/. dbra), a Gottron-jel (2. db-
ra) €s a ruhakivagasnak megfelel erythema, az tn. V-jel
(3. abra). Emellett a Bohan-Peter kritériumok koziil pro-
ximalis izmok szimmetrikus gyengesége, az izomenzimek
emelkedett szérumszintje betegiinknél teljesiilt, az izom-
biopsziatdl és az EMG vizsgalattdl esetiink tipusossiaga
miatt eltekintettiink.

A diagndzis feldllitdsa utdn szisztémds steroid kezelést
inditottunk, emellett széleskor tumorkutatast végeztiink.
Colonoscopia vizsgdlattal a rectum-sigma hataron, lumen
kertiletének 75%-ra kiterjedd, korkoros, szabdlytalan fel-
szind, vérzékeny, kemény tapintatd tumort taldltak, a szo-
vettani vizsgélat colon adenocarcinomat igazolt.

Az idiopathias inflammatoricus myopathidk (IIM) malig-
nus daganatokkal valé tarsuldsa régota foglalkoztatja a
klinikusokat és a kutatokat. El6szor 1916-ban Stertz ko-
z0lte izombiopszidval igazolt dermatomyositis €s gyo-
morcarcinoma egyiittes jelenlétét (3, 7, 8, 9, 18, 19, 21).
Azbta szamos tanulmdnyban vizsgaltdk a DM és a rossz-
indulatd tumorok kapcsolatit. DM esetén a malignomdk
el6forduldsi ardnya férfiakndl 2,4-szer, n6k esetén 3,4-szer
nagyobb, mint az atlagnépességben. N6knél a dermato-
myositis diagnézis feldllitdsa utdni 5 évben az ovarium-
carcinoma 16,7-szer gyakoribb, mint a DM-ben nem
szenvedd nok esetében. (1, 5,7, 8,9, 10, 19, 21). Irodalmi
hivatkozdsok szerint ebben a betegségcsoportban neopla-
sia az 0sszes eset 20-25%-dban lehet jelen. (6, 9, 10). A
DM-es esetek 25%-dban a diagndzis felallitdsat kovetd 2
éven beliil diagnosztizdlnak neoplasiat (14).

Nem csak a DM, de az IIM-k tobb form4ja is tarsulhat
tumorral: juvenilis IIM, amyopathids DM (ADM), zar-
vanytestes myositis (2, 12, 14, 15, 16) esetén azonban a
DM-nél jéval ritkdbban irtdk le malignomaval torténd
egyiittes el6fordulasukat.

Felndtteknél elsGsorban ovariumcarcinomaval, gastro-
intestindlis daganatokkal — gyomor-, colorectalis dagana-
tokkal —, tiid6tumorral, pancreas neoplasidval, ritkdbban
lymphomaval, melanomaval, mycosis fungoidesszel, Ka-
posi sarcomaval tarsulhat. Gyermekeknél a DM paraneop-
lasiaként ritkan fordul el, ezekben az esetekben a hattér-
ben rendszerint hematolégiai kérképek allnak. (5, 7, 11,
14, 15, 18, 19, 21).

No6knél a DM gyakrabban alakul ki, a tumorral tarsult
DM-ek szama 40 éves kor f6lott novekszik, de a riziké a
45 évnél fiatalabbakban is emelkedett az egészséges po-
puldciéhoz képest (2, 5,7, 9, 10, 21).
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A Tavol-Keleten, elsdsorban Kindban, Japdnban é&s
Szingapirban a DM és a nasopharyngedlis carcinoma
egyiittes el6forduldsa a jellemz6 (2, 7, 11, 21).

A daganat megjelenhet a myositis elétt, vele egy 1d6-
ben, illetve évekkel a dermatomyositis kimutatdsa utdn is
(3,10, 14, 17, 19).

Kutatds targya, hogy a rosszindulati daganat milyen
moddon indukélja a dermatomyositis tiineteinek kialakula-
sat. Szamos feltevés kertilt napvildgra a tumor szerepérdl
az autoimmun folyamatok beinditasaban (1, 3, 5). Felme-
riil, hogy a DM kezelése soran alkalmazott immunszup-
ressziv kezelés kovetkeztében alakulnak ki a malignomak;
egyes feltételezések szerint a kozos kornyezeti tényezdk
(virusok, kemikalidk) alakitjadk ki a DM és a neoplasia
egyiittes megjelenését (1, 2, 3, 6, 7, 8, 19).

A daganattal tarsult DM esetén az autoantitestek —
myositisspecifikus antitestek (MSA), koziilik az anti-
Jo-1 —, mint esetiinkben is, gyakran hidnyoznak (11, 12,
13, 20).

Paraneoplasztikus dermatomyositis esetén a tumor ke-
zelése — sebészi eltavolitas, sugarkezelés, citosztatikus ke-
zelés — nélkiilozhetetlen a DM remisszi6jéhoz. Igy csok-
kenthetd a kordbban a DM kezeléseként alkalmazott
gyogyszerdozis, s6t — amennyiben a beteg daganatmen-
tessé tehetd — teljes gyogyulds is lehetséges (2, 5, 10, 14,
19, 21). A daganat késGbbi progresszidja, metastasisa ese-
tén a bor- és izomtiinetek ismételten megjelenhetnek, il-
letve silyosbodhatnak (2, 5, 21).

Az 4ltalunk ismertetett esetnél a colon adenocarcinoma
eltdvolitdsa utdn a beteg az akut szovédményként felléps
veseelégtelenség kovetkeztében exitalt, igy nem értékel-
hetd az a megfigyelés, hogy a miitét elStt alkalmazott im-
munszupressziv kezelés (nagy doézisu szisztémds szteroid)
csekély mértékben javitott a beteg dllapotan.

Tumorral tdrsult dermatomyositis esetén a malignoma
kezelése nélkiil a DM tiineteit tekintve nem vérhatd re-
misszid, esetismertetésiinkkel felhivjuk a figyelmet arra,
hogy DM-ben szenvedd betegeknél a széles korl és kordn
elkezdett tumorkutatds elengedhetetlen.
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