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Dermatomyozitidu fadime mezi chronicka autoimunitni onemocnéni pojiva s postizenim svala a kize. Onemocnéni je pravdépodobné
zplisobeno reakci specifické autoprotilatky nebo imunokomplexovou reakci namifenou proti vaskularni komponenté endomyzia. Tato
autoimunitni reakce muiize byt spusténa infekci (viry, bakterie, parazité). UV zareni a Iéky jsou dal$i mozné spoustéci faktory. Kolem
20-25 % pfipadid dermatomyozitidy je spojovano s vyskytem nadorového onemocnéni. Vlastni kazuistika dokumentuje vznik typickych
klinickych projevii dermatomyozitidy u 64leté zeny s anamnézou ovarialniho karcinomu.
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Paraneoplastic dermatomyositis

Dermatomyositis is ranked among chronic autoimmune connective tissue disease with disabilities, muscle and skin. The disease is probably
caused by reaction of specific autoantibodies orimmune complex reactions directed against the vascular component endomyzia. This
autoimmune response may be started by infections (viruses, bacteria, parasites). UV rays and other medications are possible triggers.
Around 20-25 % of cases of dermatomyositis is associated with the occurrence of cancer. The case report documents the emergence of

typical clinical manifestations of dermatomyositis with 64 years old women with a history of ovarian cancer.
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Uvod

Dermatomyozitidu (DM) fadime mezi zanétlivé
idiopatické myopatie s geneticky determinovanou
autoimunitni poruchou, v jejimz dsledku dochaz
k postizeni kiize a svalové tkéné (7). Nékdy mohou
byt zasazeny i dalsi orgdnové systémy (intersti-
cidlni plicni fibroza, srde¢ni a kloubni postizent)
a onemocnéni se muze také prekryvat s jinymi
autoimunitnimi nemocemi (1). Vyskytuji se vsak
i varianty této nemoci bez klinicky zfejmého sva-
lového postizeni (klinicky amyopatickd dermato-
myozitida). Chybénf klinicky zfejmého svalového
postizeni u DM mUze byt pouze relativni, vzhle-
dem k tomu, Ze kozni postizeni mUze pfedchézet
aktivité svalového postizenf o tydny az mésice (2).
DM se mUze projevit v kterémkoliv véku, ale nej-
Cetnéjsivyskyt byl pozorovan mezi40.a 60. rokem
Zivota (1). Vyskyt DM je celosvétovy s incidenci pfi-
blizné 2-10 pifpadd na 1 milion obyvatel za rok (5).

Popis pripadu

64letd pacientka byla pfijata na nasi kliniku
v listopadu r. 2009 pro asi 2 mésice trvajici erytém
obli¢eje s otoky ocnich vicek charakteru heliotrop-
niho erytému (obrazek 1), s postupnou progre-
sf kozniho nalezu na krk a hornf polovinu trupu
(obrdzek 2). Projevy byly subjektivné provézeny
svedeénim klze a palenim odi. V klinickém obra-
ze byla patrna také svalova slabost proximalnich
svalovych skupin pletenct koncetin a Gottronovy
papuly na akrech.V osobni anamnéze byl idaj o 1é-
Cené hypertenzi a zejména o nalezu ovaridlniho
karcinomu, pro ktery byla pacientka operovana

Obrdzek 1. \/stupninalezs hel

iotropnim erytémem

Obrdzek 3. Barveni Giemsou 100x - atrofickd
svalovd vldkna a kombinovany intermyzidlni, peri-

v lednu 2008 (hysterektomie + adnexektomie +
lymfadenektomie panevnich uzlin) s histologickym
nélezem serozniho papilarniho adenokarcinomu
(Gll, pT2aN1Mx). Nasledné pacientka podstoupila
kdiru 6 cyklt chemoterapie. Poté byla pacientka
v pravidelném sledovéani onkologem a gynekolo-
gem bez zndmek relapsu onemocnén.
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Obrdzek 2. Exantém na horni poloviné zad

Obrdzek 4. HE 400x - stejny nalez v detailu

Klinické podezfeni na dermatomyozitidu
bylo pfi hospitalizaci na nasi klinice potvrzeno
laboratorné elevaci svalovych enzym (laktat-
dehydrogendza, kreatinkindza, myoglobin), sva-
lovou biopsil s ndlezem lymfohistiocytarniho
infiltrdtu v intermyziu i v perimyziu (obrazky 3, 4)
a EMG vysetienim (nalez difuzniho myogenniho
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postizenfhornich i dolnich koncetin). Vzhledem
k anamnéze ovaridlnfho karcinomu byl stav hod-
nocen jako velmi suspektni paraneoplasticka
dermatomyozitida. Pacientka byla nasledné
predana do péce revmatologa a byla zahdje-
na pulzni kortikoterapie Solumedrolem v cel-
kové davce 325mg, nasledné se pokracovalo
v udrzovaci kortikoterapii Medrolem v dévce
24 mg pro die s postupnou redukci na 16 mg
Medrolu pro die. Provedené PET/CT vysetfeni
prokdzalo hypermetabolizmus glukézy v lym-
fatickych uzlindch zadniho mediastina, retr-
operitonea, mezenteria, panve a pravého tfisla
svedcici pro pfftomnost viabilni nddorové tkdné
(obrdzky 5, 6). Histologické vysetieni extirpované
lymfatické uzliny nasledné potvrdilo generali-
zaci zékladniho onemocnéni (adenokarcinom
serozni metastaticky) a pacientka byla pfedana
do onkologické péce. Onkology byla zahdjena
paliativni chemoterapie, stav vsak byl posléze
komplikovan pneumonii (HIN1 virus) a renainf
insuficienci v rdmci multiorgdnového selhavani.
Pacientka tedy byla pfedadna do péce spadového
zdravotnického pracovisté ke stabilizaci stavu
pred dalsi onkologickou lé¢bou.

Etiologie DM nenf zcela jasnd, predpoklada
se, ze DM vznika u geneticky predisponovanych
jedincl (HLA-B8, DR3 a DRw52), u nichz dochazi
k aberantni autoimunitni odpovédi na environ-
mentalnf Cinitele. Témito environmentalnimi
Ciniteli mUze byt UV zafeni (UVA i UVB spektrum),
rdzné léky (hydroxyurea, chinidin, nesteroidni an-
tiflogistika) a celd fada infekénich agens (coxsac-
kie viry, echoviry, lidské retroviry). Vlivem téchto
stimul dojde u geneticky predisponovaného
jedince ke ztraté tolerance imunitniho systé-
mu v0ci nékterym bunkdm vlastniho téla a tim
k zahdjeni autoimunitnireakce. Hlavniroli v této
reakci hrajf autoprotildtky, tvorba imunokomple-
xU a autoreaktivni T lymfocyty. Nejcastéji byly
pozorovany zvysené hodnoty ANA protilatek
(u60-80% pacientl). Dale mdze byt zvysena
celd fada dalSich autoprotilatek specifickych
pro DM (anti Mi-2, anti-Jo-1, anti-PL-7, anti-PL-12,
anti-EJ, anti-OJ, anti-KS), jejich vyskyt se vsak da
prokazat pouze asi u 10-30% pacientl s DM.
V ddsledku svalového postizeni, vyvolaného
autoimunitni reakcf, v krevnim séru pozorujeme
zvysené hladiny kreatinkindzy (zejména CK-MM
izoenzym). Hladina kreatinkindzy v séru ma-
Ze kolfsat dle aktivity onemocnéni, byla viak
pozorovana i normalni hladina kreatinkinazy
u pacientl s DM, kterd je spojovana s horsi pro-
gndzou onemocneni (plicnf postizent, asociace

Obrdzky 5, 6. PET/CT nalez hypermetabolizmu glukdzy v retroperitoneélnich, inguinainich a mezen-
teridlnich uzlinach

s malignitou). Kromé kreatinkindzy mohou byt
v krevnim séru nalezeny také dalsi patologicky
zvysené svalové enzymy (aldoldza, transamindzy
a laktat-dehydrogenaza), jejich specifita vsak jiz
neni tak vysokd jako u kreatinkindzy (7). Mimo
abnormadlnich vysledkd laboratornich vysetfeni
je u pacientt s DM na elektromyogramu (EMG)
ptitomen nélez charakteristické trias kratkych
polyféazickych potencidld, fibrilaci se stuprio-
vitou vpichovou aktivitou a bizarnich, nepra-
videlnych vysokofrekvencnich potencidld (tzv.
vzor myopatie). V histologickém vysetfeni sva-
loviny nachézime loZiskovité zmény v perimyziu
a perivaskuldrni oblasti se smisenym infiltra-
tem tvofenym T lymfocyty a histiocyty. K do-
sazeni prikazného materidlu je nutna hluboka
excize ze svalu. Nejprlikaznéjsi je odbér tkdné
z vice mist cilené zaméteny dle vysledku EMG.
Histologické vysetfeni kiize neni pro DM zcela
specifické a zejména v raném stadiu nelze DM
odlisit od zmén pfi lupus erythematodes (1).
Pomocnym diagnostickym vysetfenim mUze
byt také kapilaroskopie s ndlezem kefickovate-
ni kapilar, dilatacemi vrcholkd klicek a nédlezem
avaskularnich zén (5).

Onemocnéni obvykle za¢ina chfipkovitymi
priznaky, artralgiemi nebo Raynaudovym fe-
noménem. Koznim nélezem typickym pro DM
je cervenofialovy otok vi¢ek — tzv. heliotropnf
erytém (nazev heliotropnf je odvozen od slova
heliotropium, coz je do fialova zabarvend kve-
tina). Dale byvé piitomen lividni erytém na ce-
le, tvafich, krku a hornich partiich trupu. Typicky
je také nélez tzv. Gottronovych papul, coZ jsou
lividni ploché papuly aZ loZiska lokalizovana
nejcastéji nad klouby rukou, koleny nebo lok-
ty. Periungudlné byvé patrny bolestivy erytém
s teleangiektaziemi. Charakteristickym rysem je
fotosenzitivita. Dominujicim pfiznakem je pro-
gredujici svalova slabost a bolestivost postihujicf
proximalni svalové skupiny koncetin, trupu a kr-
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ku. Pfi tézsim prabéhu mizeme pozorovat napt.
dysfagie, rhinolalie, chrapot a dusnost vzniklé
v dlsledku myopatie zicastnénych svall (5).

V raném stadiu miZze DM imitovat projevy
kontaktniho ekzému, psoridzy, polymorfni své-
telné erupce, atopického ekzému, seboroické
dermatitidy a lichen planus. V pozdéjsi fazi mlze
byt nékdy obtizné odlisit projevy DM od zmén ty-
pickych pro lupus erythematodes (7), dale pak
rdzné druhy myopatif (toxické a endokrinologické
myopatie, myopatie indukované léky) (5).

Kolem 20-25% pfipadd DM je spojovano
s vyskytem nddorového onemocnéni. Nejcastéji
diagnostikovanymi nddory spojenymi s DM jsou
u muzl nadory plic a GIT, u zen nadory prsu
a vajecnikl. V obdobi do péti let od stanoven(
diagndzy DM je riziko vzniku ovaridlnfho karci-
nomu u zen s DM az 16,7x vy3si neZ u Zzen bez
DM.V obdobi do 1 roku od stanoveni diagndzy
je toto riziko az 32x vys3si. Z tohoto dlvodu je
doporucovano u vsech zen s DM provedent
gynekologického vysetfeni s opakovanim jed-
nou za pul roku, a to minimalné po dobu 2 let
od stanoveni diagnézy DM. Vhodné je také la-
boratorni vysetieni hladin onkomarkeru CA-125
a provedenf transvaginalni ultrasonografie.
Obecné nejcastéji pozorovanym typem nadoru
u pacientd s DM jsou karcinomy, zatimco sarko-
my a lymfoproliferativni malignity se vyskytuji
méné casto. Z koznich nadord byl zaznamenan
soucasny vyskyt melanomu, Kaposiho sarkomu
a mycosis fungoides (4, 6, 7, 8).

Lékem volby u DM je systémova terapie
kortikoidy (prednisolon 0,5-1 mg/kg), pfipadné
v kombinaci s dalSimi imunosupresivy (meto-
trexdt, cyklosporin, cyklofosfamid). V nékterych
pfipadech mohou byt G¢innd antimalarika.
Nékolik pifpad’ DM rezistentnich na konvencni
imunosupresivni terapii bylo Uspésné Iéceno ta-
ké inhibitory TNFa (tumor necrosis factor alfa).
Zkudenosti s antiTNF3 [é¢bou v této indikaci vsak



doposud nejsou pfilis velké, navic je zde riziko
spusténi jiného autoimunitniho onemocnént.
U dospélych pacientl je vétsinou nutna dlou-
hodoba lé¢ba (7).

Terapie paraneoplastické DM je zalozena
zejména na lé¢bé samotného nadorového
onemocnéni. Na rozdil od jinych forem DM je
paraneoplastickd forma casto rezistentni ke kor-
tikoidnf terapii (4).

Progndza onemocnéni se zlepsuje s véas-
nou diagndzou a lécbou, soucasny vyskyt
malignity vyhlidky zhorsuje (5). Pfi¢inou umrtf
dospélych pacientl s DM je nejcastéji skryta
malignita, srde¢ni a plicni postiZeni, pfi dlouho-
dobé imunosupresivni terapii pak komplikace
plynouci z této lé¢by. Mortalita pacientl s DM
se pohybuje mezi 10-20% (1).

Uzké vazba mezi nadorovym onemoc-
nénim a DM je podporovéna na jedné strané

Ustupem projevl DM pfi Uspésné terapii malig-
nity a na druhé strané vznikem projevd DM pfi
relapsu nddorového onemocnéni (3). Vzhledem
k tomu, Ze paraneoplastickd DM predstavuje
az 25 % viech pripadd DM, je nutné u vsech
piipadl provedeni komplexniho vysetieni vcet-
né onkologického screeningu. U Zen je vhod-
né, s ohledem na statistickd data, onkologicky
screening zaméfit zejména na ovaridlni tumory
(onkomarker CA-125, UZ vaginaIni vysetfeni, gy-
nekologické vysetrent).
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