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Kazuistika

Dermatomyozitida asoci ovaná 
s mnohočetným myelomem a amylo idózo u –  
kazuistika

Dermatomyositis Associ ated with Multiple Myeloma  
and Amylo idosis –  a Case Report

So uhrn
Popsána kazuistika nemocné s parane oplasticko u dermatomyozitido u, která byla asoci ována 
s mnohočetným myelomem a amylo idózo u. V diskuzi jso u uvedeny nejčastější typy a incidence 
malignit, které se vyskytují u dermatomyozitid nebo polymyozitid.

Abstract
The article describes a case report of a female pati ent with parane oplastic dermatomyositis 
which was associ ated with a multiple myeloma and amylo idosis. The most common types and 
incidence of malignanci es associ ated with dermatomyositis or polymyositis are menti oned in 
the discussi on secti on of the article.
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Dermatomyozitida (DM) i  polymyozitida 
(PM) patří mezi vzácná onemocnění a roční 
incidence všech zánětlivých myopati í se 
udává kolem 1 : 100 000.

U PM je primárně postiženo přímo sva‑
lové vlákno, dochází k  infiltraci cytotoxic‑
kými CD8+ lymfocyty a makrofágy, které 
indukují svalovo u nekrózu. U DM jde o hu‑
morálně podmíněno u mikro angi opatii, 
protilátky aktivují komplementový systém, 
vytváří se depozita imunitních komplexů 
v cévách a vznikají mikro infarkty a perifas‑
cikulární atrofi e.

U dospělých nemocných nad 45  let je 
zvýšený so učasný výskyt maligního one‑
mocnění, u DM kolem 32 %, méně u PM 
(kolem 15 %). Nejčastější je asoci ace s kar‑
cinomem různé lokalizace nebo lymfo‑
mem non‑Hodgkinova typu. V  následu‑
jící kazuistice uvádíme vzácno u možnost 
asoci ace DM s mnohočetným myelomem 
(MM).

Kazuistika
Žena stáří 57 roků. V roce 1996 byla pro‑
vedena ablace levého prsu pro karcinom, 
následně léčena aktinoterapi í a došlo ke 
kompletní remisi. V roce 2002 byla prove‑
dena totální endoprotéza levého kyčelního 
klo ubu pro koxartrózu. V  lednu 2008 za‑
čaly bolesti za krkem, vyvinula se rezis‑
tence na obo u stranách v podčelistní kra‑
jině, která imponovala jako tuhý difuzní 
edém. Postupně se přidaly bolesti a poté 
i  slabost pletencového svalstva horních 
(HK) a později i dolních končetin (DK). Od 
11. 2. byla hospitalizována na interní kli‑
nice, 26. 2. přeložena na kliniku ne urolo‑
gicko u. HK nezvedla do vertikály (svalový 
test 3+), byla oslabena i extenze a flexe 
v lokti (svalový test 4), na DK flexe v kyčli 
dle svalového testu 3+, extenze v koleně 
4. Chůze byla myopatická, na paty i špičky 
se postavila, dřep nesvedla. Šlacho okos‑
ticové reflexy na HK i DK i  čití byly nor‑
mální. Nebyly patrny žádné kožní projevy. 
Sérová kre atinkináza (CK) byla zvýšena na 
6,28 μkat/ l (norma do 2,4) a myoglobin na 
1 520 μg/ l (norma do 51). Při EMG vyšet‑
ření byly normální kondukční studi e na HK 
i DK, ve vyšetřených svalech (delto ide us, 
vastus lateralis) spontánní aktivita –  fibri‑
lace a pozitivní ostré vlny +++ a myogenní 
vzorec. Nález v korelaci s klinickým obra‑
zem svědčil pro myozitidu.

Svalová bi opsi e z m. vastus lateralis po‑
tvrdila zánětlivo u myopatii. Endomysi álně 
byl ložiskově přítomný lymfocytární infil‑

trát a hojná degenerace a regenerace sva‑
lových vláken. V průkazu LCA (Le ukocyte 
Common Antigen) byly patrné lymfocyty 
disperzně perimysi álně i  endomysi álně, 
jednalo se zejména o CD4+ a CD8+ lymfo‑
cyty. Vzhledem k perifascikulární atrofizaci 
svalových vláken, charakteru exprese HLAI 
(Human Le ukocyte Antigen I) a  depozit 
MAC komplexu (Membrane Attack Com‑
plex) bylo usuzováno spíše na dermato‑
myozitidu (doc. MUDr. J. Zámečník, Ph.D., 
FN v Motole). 27. 2. byla zahájena kortiko‑
terapi e metylprednizolonem 500 mg/ d i.v. 
a so učasně probíhalo další vyšetření.

Sonografi e nadklíčku a  krku proká‑
zala v podčelistní krajině zřejmě zmnožené 
lymfatické uzliny a edematózní prosáknutí 
svalstva spodiny ústní, ale bez patrné ko‑
lekce tekutiny vhodné k punkci.

Na PET CT byl fokus vysoké akumulace 
FDG v oblasti intervertebrálního sklo ubení 
C4/ 5 vlevo, v CT obraze byla oblast inter‑
vertebrálního sklo ubení a přilehlá část ob‑
lo uku rozrušena laločnatým oste olytickým 
procesem.

Byly abnormní i další laboratorní hod‑
noty: le ukocytóza 16,8 × 109/ l; anémi e –  
ery 2,34 × 1012/ l, Hb 78 g/ l; CRP 41 mg/ l; 
AST 1,82; ALT 1,96 (norma do 0,67 μkat/ l); 
GMT 0,25 –  normální hodnota.

Celková bílkovina 53,8 g/ l (norma 62– 82), 
albumin 32,2 g/ l (norma 35– 53). ELFO 
séra: albumin 0,449  (norma 0,53– 0,65); 
alfa 1- globulin 0,085  (0,02– 0,04); alfa 
2- globulin 0,212  (0,08– 0,13); beta‑glo‑
bulin 0,120  (0,09– 0,16); gama‑globu‑
lin 0,142  (0,115– 0,19). V séru byly pro‑
kázány lehké řetězce kappa > 6 800 mg/ l 
(norma do 19,4), typ monoklonální defor‑
mace. Zvýšení Ca na 3,14 mmol/l  (norma 
do 2,6).

Vyšetření kostní dřeně –  cytologi e a imu
nohistochemi e –  prokázalo nádor kostní 
dřeně –  plazmocytární myelom (pravděpo‑
dobně mnohočetný myelom) exprimující 
řetězce IgG kappa.

Bi opsi e podčelistního infiltrátu pro‑
kázala ve stěně drobných cév depozita 
amylo idu, infiltrace myelomem nebyla pří‑
tomná. Usuzováno, že s největší pravděpo‑
dobností jde o AL amylo id.

Další průběh byl velmi komplikovaný. 
Během kortikoterapi e se rozvinula bron‑
chopne umoni e, postupně respirační in‑
sufici ence, bylo třeba přisto upit k umělé 
plicní ventilaci, vznikl septický stav. Vzhle‑
dem k předpokladu dlo uhodobé neschop‑
nosti p.o. přijmu potravy byla re alizována 

perkutánní endoskopická gastrostomi e 
(PEG). Po stabilizaci stavu zahájena 21. 3. 
ka uzální léčba myelomu chemoterapi í (cyk‑
lus VAD –  vinkristin, doxorubicin/ adri amy‑
cin/  a  dexametazon). Další průběh však 
byl nepříznivý, s  řado u zánětlivých kom‑
plikací. 27. 3. došlo k pne umoperitone u 
při dislokaci PEG, peritonitidě a so učasně 
též pne umonii. Byla provedena operační 
revize a  založena gastrostomi e. Po pře‑
chodném zlepšení došlo ke komplikují‑
címu abscesu v  ráně, byla konstatována 
nekrotizující fasciitis, následně recidiva pe‑
ritonitidy a paci entka zemřela 11. 4. na re‑
cidivující hnisavo u peritonitidu a sepsi. Při 
pitvě byla histologicky prokázána myelo‑
mová infiltrace kostní dřeně a  interstici a 
zadní stěny levé komory srdeční i  amy‑
lo idová infiltrace jazyka, srdce, plic, střeva 
a m. pso as major. Bezprostřední příčino u 
smrti byla sepse.

Diskuze
Di agnózu DM u naší nemocné považujeme 
za prokázano u, především bi opticky, přes‑
tože nebyly zřejmé kožní projevy. U DM 
i PM je zvýšené riziko malignity, obě jed‑
notky se moho u vyskytovat v rámci para‑
ne oplastických syndromů. Některé ne uro‑
logické parane oplastické syndromy jso u 
asoci ovány s přítomností protilátek proti 
antigenům, které jso u exprimovány tumo‑
rem i nervovým systémem (onkogenní, on‑
kone urální protilátky), u DM však zatím 
tyto protilátky nejso u definovány [1]. Ri‑
ziko malignity u DM se udává průměrně 
kolem 32 %, je asi 5– 7× vyšší incidence 
oproti běžné populaci, hlavně v prvních 
třech letech a u dospělých nad 45 let. Ně
které so ubory v publikovaných sděleních 
však byly relativně malé, takže zobecnění 
výsledků nemusí být vždy přesné [2– 5]. 
Proto jso u cenné hlavně větší so ubory se 
stovkami nemocných.

V retrospektivní studii ze Švédska, Dán‑
ska a Finska [6] byla ze 618 případů DM 
malignita prokázána u 198. Asoci ace ma‑
lignity s DM byla hodnocena podle stan‑
dardizované incidence (SIR, Standardi‑
zed Incidence Rati o), která udává poměr 
skutečného počtu nových případů k po‑
čtu očekávanému. Hodnoty SIR < 1, resp. 
SIR > 1 tak znamenají nižší, resp. vyšší vý‑
skyt proti standardu. SIR v celém so uboru 
DM byla 3,0. Nejvýraznější byla asoci ace 
s karcinomem ovari a –  SIR 10,5; plic –  5,9; 
pankre atu –  3,8; žaludku –  3,5 a kolorek‑
tálního karcinomu –  2,5. Po uze v jednom 
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případě byla zjištěna asoci ace s MM. U ne‑
mocných s DM ve věku 15– 44 let bylo ri‑
ziko malignity menší (SIR 2,2) nežli u ne‑
mocných ve věku nad 45 let (SIR 3,1).

Z 914 případů PM byla zjištěna malig‑
nita u 137 a SIR pro celo u skupinu byla 
1,3. Nejčastější byla asoci ace s lymfomem 
non‑Hodgkinova typu  –  SIR 3,7; plic  –  
2,8  a  močového měchýře  –  2,4. U  ne‑
mocných s PM ve věku 15– 44  let nebylo 
zvýšené riziko malignity prokázáno, vysky‑
tovalo se až u nemocných nad 45 let.

Jiná retrospektivní studi e [7] zjistila ještě 
vyšší riziko malignity u DM. Hodnotila cel‑
kem 705 paci entů s DM nebo PM. Malig‑
nita byla prokázána u 50 nemocných s DM 
(SIR 7,7) a 40 nemocných s PM (SIR 2,1). 
Signifikantně zvýšené riziko u  paci entů 
s DM bylo zejména pro karcinom plic, ova‑
ri a a děložního čípku, u paci entů s PM pro 
lymfom non‑Hodgkinova typu.

Riziko malignity je obecně vyšší u žen, 
u DM hlavně v době stanovení di agnózy, 
ale perzistuje i v dalším sledovaném ob‑
dobí, hlavně v prvních dvo u letech. U PM 
je riziko zejména v prvních třech měsících 
a  postupně klesá. Při hodnocení rozdíl‑
ného stupně rizika pro DM a PM je nutno 
vzít v úvahu, že jejich rozlišení nemusí být 
vždy zcela přesné.

Asoci ace DM s  MM je velmi vzácná, 
jso u popsány jen ojedinělé případy [8,9]. 
Di agnóza MM u naší nemocné nebyla zpo‑
čátku jednoznačná, ale svědčila pro ni os‑
te olytická léze C4/ 5, monoklonální imuno‑
globulin v séru, anémi e, zvýšení sérového 
kalci a a byla jednoznačně potvrzena vyšet‑
řením kostní dřeně, především imunohis‑
tochemicky. So učástí symptomatiky MM 
jso u i projevy oslabené imunity (potlačení 
tvorby fyzi ologických imunoglobulinů, de‑
fekt funkčních B a postupně i T buněk), 
což vedlo k opakovaným závažným a na‑
konec letálním zánětlivým komplikacím.

U některých nemocných s MM se může 
vyvino ut amylo idóza. Moho u být edémy 
v  oblasti ramenních klo ubů v  důsledku 
amylo idových depozit, makroglosi e, sub‑
mandibulární edém, kožní projevy –  pa‑
puly nebo noduly na trupu, uších nebo 
rtech a  také peripalpebrální purpura 
[10,11]. Amylo idóza je so uhrnný název 

pro skupinu onemocnění na podkladě po‑
ruchy metabolizmu proteinů manifestu‑
jící se infiltrací tkání amorfními hmotami. 
Amylo idóza může být vrozená nebo zís‑
kaná, systémová nebo lokalizovaná, pri‑
mární nebo sekundární. Amylo id je tvořen 
amylo idovým proteinem (AP) a amylo ido‑
vým vláknem (AL, Amylo id Light Chain). 
Amylo idový protein je jedním z proteinů 
akutní fáze zánětu a podobá se C‑re aktiv‑
nímu proteinu. Amylo idová vlákna tvoří asi 
95 % amylo idové hmoty. Primární AL amy‑
lo idóza vzniká přeměno u lehkých řetězců 
imunoglobulinů. Monocytomakrofágový 
systém není schopen degradovat nadbytek 
paraproteinu a  ty se zachycují na bazál‑
ních membránách buněk, kde vznikají ne‑
rozpustné amylo idové komplexy. Vytváří se 
v přítomnosti abnormálního klonu B lym‑
focytů, buď nádorového (mnohotný mye‑
lom, sekrečně aktivní imunocytom), nebo 
nenádorového typu (tzv. primární genera‑
lizovaná AL amylo idóza). Di agnostika amy‑
lo idózy je obtížná vzhledem k velmi rozlič‑
ným a často nespecifickým symptomům. 
Přestože AL amylo idóza je považována za 
velmi vzácné onemocnění, její incidence 
je obdobná jako Hodgkinův lymfom nebo 
chronická myelo idní le ukemi e. Prognóza 
amylo idózy závisí na typu a intenzitě orgá‑
nového postižení [12– 14]. U naší nemocné 
ale nešlo inici álně o amylo idovo u myopa‑
tii, amylo id nebyl ani při revizi bi opsi e ve 
svalu prokázán. Klinické i E MG projevy 
amylo idové myopati e moho u být obdobné 
jako u DM/ PM. Ve svalové bi opsii však nej‑
so u přítomny zánětlivé infiltráty, ale amy‑
lo idová depozita.

U každého nemocného s  DM/ PM je 
třeba myslet na možnost parane oplastic‑
kého syndromu, a to nejen při stanovení 
di agnózy, ale i následně, především u DM 
a nemocných nad 45  let. Při vyšetření je 
nutno se zvláště zaměřit na nejčastější 
typy a lokalizace maligních procesů. Vzhle‑
dem k signifikantně vyššímu riziku malig‑
nit u DM je důležité rozlišení DM a PM. Ze‑
jména když nejso u vyjádřeny typické kožní 
projevy, je nezbytné vyšetření svalové bi op‑
si e. Léčba parane oplastické DM musí být 
cílena primárně na zjištěno u malignitu, 
ale terapi e vlastní DM se neliší od terapi e 

idi opatické DM. Obecně však platí, že pa‑
rane oplastické DM jso u více rezistentní na 
kortiko idy, další imunosupresiva i  imuno‑
globuliny a jejich prognóza je horší. U DM 
je zvýšené riziko úmrtí na malignitu (HR, 
Hazard Rati o 2,16), u PN je riziko nižší (HR 
1,99) [3].
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