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STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Zapalenie skérno-mies$niowe (dermatomyositis) jest cho-
roba autoimmunologiczng zajmujacg przede wszystkim skére i miesnie.
Czestos¢é wystepowania tego schorzenia wynosi 5-10 na 1 mln u doro-
stych. Wydaje sie, ze niezwykle istotny jest zwigzek zapalenia skérno-
-mieéniowego z nowotworami narzagdéw wewnetrznych.

Cel pracy. Przedstawienie przypadku zapalenia skérno-miesniowego
jako rewelatora choroby nowotworowe;j.

Opis przypadku. Kobieta 37-letnia zostala przyjeta na oddziat derma-
tologiczny z powodu zmian skérnych oraz postepujacego ostabienia
mieéni obreczy barkowej i biodrowej. Zmiany skérne mialy charakter
obrzeku i rumienia skéry powiek, szyi i dekoltu. Ponadto w obrebie obu
rak stwierdzono rumieni i grudki nad drobnymi stawami. Na podsta-
wie obrazu klinicznego rozpoznano zapalenie skérno-mie$niowe. Przy
braku przeciwwskazan wiaczono leczenie ogélne (prednizon w dawce
60 mg/dobe). Mimo poczatkowej poprawy, w kolejnych dniach ob-
serwowano nasilenie choroby, a pacjentka zglosila silne krwawienie
z drég rodnych. Przeprowadzono konsultacje ginekologiczna, pobrano
wycinek do badania histopatologicznego, w ktérym stwierdzono raka
plaskonabtonkowego szyjki macicy. Chora zostala zakwalifikowana do
leczenia radiochemioterapia. Po zakoriczonym leczeniu zmiany skérne
i objawy ze strony miesni calkowicie ustapity.

Whioski. Czestosé wspdlistnienia zapalenia skérno-mieéniowego z no-
wotworami narzadéw wewnetrznych wynosi 6-45%. Do najczesciej
stwierdzanych nowotworéw towarzyszacych zapaleniu skérno-mies-
niowemu nalezg nowotwory jajnika, ptuc, przewodu pokarmowego,
sutka oraz chioniaki nieziarnicze. Choroba nowotworowa moze by¢
stwierdzona przed rozpoznaniem zapalenia skdérno-mieéniowego,
w jego trakcie lub po nim, podobnie jak to byto w przypadku przed-
stawionej chorej. Dlatego tez tak wazna jest diagnostyka onkologiczna
w tej grupie pacjentéw, zwlaszcza w przypadku braku odpowiedzi na
typowe leczenie lub przy nawrotach choroby.

ABSTRACT

Introduction. Dermatomyositis (DM) is an autoimmune disease that
mainly affects skin and muscles. It has an incidence of approximately
5-10/1000 000 in adults. The association between dermatomyositis and
internal organ cancers seems to be extremely important.
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Objective. The aim of this paper is to present a patient with dermato-
myositis as a paraneoplastic syndrome.

Case report. A 37-year-old woman was admitted to the Department of
Dermatology due to skin lesions and proximal muscle weakness. The
skin lesions consisted of edema and erythema of eyelids and neck; in
addition erythema and papules were found above small joints of both
hands. Based on the clinical presentation the diagnosis of dermatomy-
ositis was established and systemic corticosteroid therapy (prednisone
60 mg/day) was introduced. Despite initial improvement, in the follo-
wing days exacerbation of the disease was observed, and the patient
reported severe vaginal bleeding. Gynecological consultation and hi-
stopathological examination were performed, which revealed cervical
cancer. The patient was qualified for treatment with chemoradiothera-
py. After completion of the treatment, the skin lesions and muscular
symptoms resolved completely.

Conclusions. According to different authors, the frequency of co-exi-
stence of dermatomyositis and internal organs cancers is estimated to
be 6-45%. Most frequently DM is associated with ovary, lung and ga-
strointestinal cancer; and non-Hodgkin lymphoma. Cancer can be pre-
sent before, during, or after the diagnosis of dermatomyositis, as it was
in our patient. That is why it is so important to conduct the oncological
search in this group of patients, especially in the absence of response to
conventional therapy or with relapses of the disease.

WPROWADZENIE

Zapalenie skorno-mie$niowe (dermatomyositis -
DM) jest choroba uktadowa tkanki Iacznej zajmuja-
ca gléwnie skére i miesnie. Czestosé wystepowania
DM wynosi 5-10 na 1 mln u dorostych i 1-3 na 1 mln
u dzieci. Choroba ma podloze autoimmunologiczne,
jednak jej etiopatogeneza nie jest do korica poznana.
Przypuszcza sie, ze czynnikiem inicjujacym moga
by¢ infekcje wirusowe, bakteryjne lub pasozytnicze.
Z kolei u 0s6b z predyspozycja genetyczng chorobe
moze prowokowacé wysilek fizyczny lub takie czyn-
niki, jak promieniowanie ultrafioletowe i leki. Na
podstawie licznych doniesiert klinicznych potwier-
dzono takze zwigzek DM z chorobami nowotworo-
wymi. Ryzyko wystgpienia procesu nowotworowe-
go u dorostych pacjentéw z DM jest klinicznie istotne
i wynosi 20-25% [1].

CEL PRACY

Przedstawienie przypadku pacjentki, u ktérej ob-
jawy DM wigzaly sie ze wspolistnieniem nowotworu
szyjki macicy.

OPIS PRZYPADKU

W styczniu 2013 r. 37-letnia pacjentka zostata przy-
jeta na oddzial dermatologiczny z powodu zmian skor-
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nych, ktérym towarzyszylto ogélne ostabienie. Wedtug
chorej zmiany pojawily sie 3 tygodnie wczeéniej. Pa-
gjentka z powodu rwy kulszowej przyjmowala naste-
pujace leki - tolperizon i diklofenak, w zwigzku z czym
lekarz podstawowej opieki zdrowotnej wysunat po-
dejrzenie polekowego charakteru zmian. Chora byta
leczona lekami przeciwhistaminowymi oraz przeciw-
zapalnymi, jednak bez efektu. Zmiany skérne nasility
sie, ponadto dolaczyly sie boéle stawowe i migéniowe.
Pacjentke skierowano na oddzial dermatologiczny.

Przy przyjeciu w badaniu przedmiotowym stwier-
dzono zmiany skérne w postaci rumienia i obrzeku
okolicy powiek, rumienia skory szyi, dekoltu i kon-
czyn dolnych, a w obrebie obu rak grudki nad drob-
nymi stawami (ryc. 1 A-F). Ponadto zaobserwowa-
no symetryczne ostabienie mieéni obreczy barkowej
i biodrowej oraz ich bolesnoé¢ uciskowa. W wywia-
dzie chora podawala: od roku czeste i nieregularne
miesiaczki (2 razy w miesigcu), czeste bdle kregostupa
i rwe kulszowa. W badaniu fizykalnym nie stwier-
dzono odchylenn od normy. W wykonanych bada-
niach laboratoryjnych stwierdzono wysokie wartosci
aminotransferazy asparaginianowej (AspAT) 756 U/1
i aminotransferazy alaninowej (AIAT) 317 U/1, znacz-
nie zwiekszone stezenie kinazy kreatynowej (CK)
5240 U/1 oraz CK-MB 184 U/1. Morfologia i stezenie
biatka C-reaktywnego byly w normie. Na podstawie
obrazu klinicznego i wynikéw badarn laboratoryjnych
ustalono rozpoznanie DM.
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Rycina | A—F. Zmiany skérne przy przyjeciu
Figure | A—F. Skin lesions on admission

Rozszerzono diagnostyke - pobrano wycinek skérno-
-miesniowy do badania histopatologicznego, w kto-
rym nie stwierdzono cech charakterystycznych dla
DM. Wynik badania surowicy w kierunku przeciwcial
przeciwjadrowych byt ujemny, nie wykazano obecno-
§ci przeciwciat swoistych dla DM (Mi-2, Jo-1). Wyko-
nano takze badanie rentgenograficzne (RTG) klatki
piersiowej, ultrasonograficzne (USG) jamy brzusznej,
piersi oraz ECHO serca, w ktérych nie stwierdzono
odchylen od normy. Ze wzgledu na dane z wywiadu
pacjentke konsultowano ginekologicznie - nie wyka-
zano zadnych nieprawidfowosci (kobieta byta w trak-
cie menstruacji), lekarz konsultujacy zalecil weryfika-
cje USG w poradni.

Przy braku przeciwwskazari rozpoczeto leczenie
prednizonem w dawce 60 mg/dobe. Poczatkowo stan
chorej sie poprawial, co odzwierciedlaly takze wyni-
ki badan laboratoryjnych (zmniejszenie CK, AspAT,
AlAT), jednak po kilkunastu dniach nasilily sie objawy
ze strony mieéni, a chora zglosila problemy z potyka-
niem. Wykonano gastroskopie, w ktérej stwierdzono
leniwa perystaltyke, poza tym w normie. Po konsul-
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tacji reumatologicznej dofaczono pulsy z metylopred-
nizolonem, a nastepnie metotreksat (MTX) w dawce
15 mg/tydzierr. Po podaniu pierwszej tury MTX cho-
ra zglosila silne krwawienie z drég rodnych, a stan
ogodlny pacjentki sie pogorszyl. Ponownie poproszono
o konsultacje ginekologiczng, podczas ktérej wykona-
no diagnostyczne wylyzeczkowanie macicy oraz po-
brano wycinki do badania histopatologicznego. W wy-
cinkach zaréwno z szyjki macicy, jak i w wyskrobinach
z kanalu szyjki stwierdzono utkanie $rednio zréznico-
wanego raka plaskonabtonkowego. Chora zakwalifi-
kowano do leczenia radiochemioterapia.

Pacjentka zostala przeniesiona na oddzial onko-
logiczny, gdzie w maju ubieglego roku zakoriczyla
terapie. Zmiany skoérne oraz objawy ze strony mieéni
ustgpily catkowicie (ryc. 2 A-F), a wyniki badar la-
boratoryjnych powrécity do prawidtowych wartosci.

OMOWIENIE

Zapalenie skérno-mieéniowe jest odmiang zapale-
nia wielomiedniowego. Choroba moze sie rozpoczac

Przeglad Dermatologiczny 2014/I



Dermatomyositis jako rewelator nowotworu

Rycina 2 A-F. Pacjentka po zakorczonym leczeniu radiochemioterapia
Figure 2 A-F. The patient after the treatment with chemoradiotherapy

od objawéw mieéniowych lub skérnych, w rzadkich
przypadkach jednak w ogoéle nie dochodzi do zajecia
miesni (dermatomyositis sine myositis), a pacjenci trafiaja
do lekarzy dermatologéw. Obraz kliniczny DM czesto
jest charakterystyczny. Typowo obserwuje sie zmiany
skorne o charakterze symetrycznego rumienia i obrze-
ku twarzy, zwlaszcza powiek (,rzekome okulary”,
,,objaw heliotropu”), rumieni skéry dekoltu i szyi (tzw.
V-sign). Znaczenie diagnostyczne maja takze grudki,
rumienie oraz teleangiektazje na grzbietach rak i nad
drobnymi stawami (objaw Gottrona) oraz zmiany ru-
mieniowe i wybroczyny w obrebie waléw paznokcio-
wych, ktérym czesto towarzyszy tkliwosc i bolesnosé
pod wplywem ucisku (objaw Keininga). W czesci
przypadkéw obserwuje sie niespecyficzne objawy
ze strony skoéry przypominajace tupiez czerwony
mieszkowy, zmiany twardzinopodobne i poikilo-
dermiczne, moze réwniez wystepowac zaréwno roz-
lane tysienie, jak i hipertrychoza. U dzieci z kolei poja-
wia sie liliowe zabarwienie calej twarzy (lilac disease),
nierzadko takze wystepuja zlogi wapnia w tkance
podskoérnej, najczesciej w otoczeniu stawéw.
Zapalenie skérno-miesniowe zwykle rozpoczy-
na sie od zlego samopoczucia, goraczki i ogélnego
oslabienia. Pierwsze wystepuje zajecie dosiebnych
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mieéni konczyn gérnych i dolnych, a typowymi
objawami zglaszanymi przez chorych sa problemy
z uczesaniem sie i wchodzeniem po schodach. Zaje-
cie mieéni karku moze prowadzi¢ do bezwladnego
opadania glowy, a zajecie mieéni przelyku do zabu-
rzen potykania, oddechu lub mowy. Czesto wyste-
puja takze bdle stawowe i sztywnosé¢ poranna, na-
tomiast rzadziej obserwuje sie zapalenie miesnia
sercowego, kardiomiopatie, arytmie czy nadciénie-
nie ptucne. W badaniach laboratoryjnych stwierdza
sie zwiekszone wartoéci parametréw stanu zapal-
nego oraz cechy uszkodzenia mieéni, takie jak wy-
soki poziom CK i jej frakcji miesniowej (CK-MB) oraz
transaminaz (AspAT, AIAT). U okoto 50% chorych
wystepuja przeciwciala przeciwjagdrowe (ANA),
przy czym przeciwciala Mi-2 sg charakterystyczne
i obecne u okolo 10-30% pacjentéw. Znaczenie dia-
gnostyczne ma badanie elektromiograficzne (EMG)
oraz biopsja klinicznie zmienionego miesnia, najcze-
Sciej naramiennego [1, 2].

Bohan i Peter w opracowaniu z 1975 r. podaja na-
stepujace kryteria rozpoznania DM [3]:
1) postepujace, symetryczne ostabienie mieéni obre-

czy koniczyny goérnej i dolnej stwierdzone w bada-

niu fizykalnym,
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2) zwiekszenie aktywnosci enzyméw miesniowych
we krwi (CK, aldolaza, transaminazy),

3) zmiany w EMG wykazujace pierwotne uszkodze-
nie miesni,

4) biopsja miesni wykazujaca myositis,

5) typowe zmiany na skérze (objaw heliotropu, ob-
jaw Gottrona).

Spelnienie kryterium 5. oraz trzech z kryteriéw
1-4 umozliwia rozpoznanie DM. O prawdopodob-
nym rozpoznaniu tej choroby moéwi sie, gdy spetnio-
ne jest kryterium 5. oraz dwa z kryteriéw 1-4.

Najwazniejsza jednak cecha u dorostych chorych
na DM jest czeste wspélistnienie choroby z nowo-
tworami narzadéw wewnetrznych. Czestos¢ wyste-
powania nowotworu oceniana jest przez réznych
autoréw na 6-45% przypadkéw [4, 5]. Od momen-
tu, gdy o zwigzku DM z nowotworami napisano
w dwoéch pracach w 1916 r. [6, 7], wiele badan po-
twierdzito te zaleznos¢ [8-10]. Najwieksze badanie
Hilla i wsp. przeprowadzone w Szwecji, Danii i Fin-
landii dotyczylo 618 pacjentéw z DM [4]. W tej grupie
nowotwor stwierdzono u 32% chorych, co wskazuje
na zwiekszone (oszacowane na 3,0) ryzyko w po-
réwnaniu z cala populacja. Najczesciej stwierdzony-
mi guzami byly gruczolakoraki, ktére stanowity 70%
wszystkich wykrytych nowotworéw. Wiekszos¢ no-
wotworéw stwierdzono w ciggu 1 roku od rozpozna-
nia DM, przy czym méwi sie o zwiekszonym ryzyku
wystapienia nowotworu nawet do 5 lat od rozpozna-
nia DM. Hill i wsp. [4] wykazali zwigekszong wykry-
walnosé¢é nowotworéw w ciagu 2 lat przed wystapie-
niem objawéw DM i zasugerowali, ze u niektérych
pacjentéw DM moze stanowi¢ zespdl paraneopla-
styczny. W podobnym badaniu przeprowadzonym
w Australii nowotwor stwierdzono u 104 z 537 pa-
cjentéw z rozpoznana miopatia zapalna [11]. W oko-
o 60% przypadkéw nowotwoér wystapit w ciagu 1 ty-
godnia od rozpoznania miopatii, a ryzyko wzgledne
jego wystapienia u pacjentéw z DM oceniono na 6,2.
Z kolei w niedawno opublikowanym badaniu doty-
czacym populacji wegierskiej stwierdzono 37 przy-
padkéw nowotworéw wsréd 309 przebadanych
w ciagu 21 lat pacjentéw z miopatiag zapalna [12].

Wsréd czynnikéw ryzyka wystapienia nowotwo-
ru wymienia sie: wiek chorego (najwieksza czestosé
u chorych w wieku 40-69 lat), pte¢ meska, zta odpo-
wiedZ na leczenie, brak objawu Raynauda oraz brak
przeciwcial swoistych dla miopatii zapalnych [13-15].
Przykladowo, w badaniu Chinoy i wsp. nowotwor
stwierdzono tylko u 1 pacjenta z 66 z przeciwcialami
antysyntetazowymi, u 2 pacjentéw z 18 z przeciwcia-
fami Mi-2 i u zadnego z 7 chorych z przeciwcialem
anty-SRP [16].

Najczesciej stwierdzanymi nowotworami towa-
rzyszacymi DM sa nowotwory jajnika, ptuc, przewo-
du pokarmowego, sutka oraz chloniaki nieziarnicze
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[4, 12, 13]. Objawy DM zazwyczaj ustepuja po wyle-
czeniu choroby podstawowej, moga jednak nawra-
ca¢ wraz ze Wznowa procesu nowotworowego [12].
W przedstawionym przypadku DM wystepowato
jako zespoét paranowotworowy wspélistniejacy z ra-
kiem szyjki macicy. Rozpoznanie nowotworu na-
stapito w ciagu 3 tygodni od rozpoznania DM, a le-
czenie radiochemioterapia spowodowato calkowite
cofniecie si¢ objawéw DM.

Nie ma obecnie wytycznych, ktére mowityby, ja-
kie badania w kierunku choréb nowotworowych na-
lezy wykonac u pacjentéw z rozpoznanym DM. Trze-
ba jednak pamieta¢ o koniecznosci wykonywania
diagnostyki onkologicznej u tych chorych, zwlaszcza

w przypadku braku odpowiedzi na typowe leczenie
lub przy nawrotach choroby.

Prezentujemy nasz przypadek ze wzgledu na
trudnosci diagnostyczne oraz konieczno$é przypo-
mnienia lekarzom réznych specjalnoéci o potrzebie
szerokiej diagnostyki w celu wykluczenia schorzen
nowotworowych u chorych na dematomyositis.
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