SDELENI Z PRAXE

NEOBVYKLY PRUBEH PRENEOPLA'STICKﬁ
DERMATOMYOSITIDY JAKO PRVNi PROJEV
KARCINOMU PROSTATY

MUDr. Julius Vachtenheim, CSc.!, MUDr. Svatava Vosahlova?, MUDr. Andrea Houzarova?,
MUDr. Jaroslav Toéik, MUDr. Sérka Vojackovas, MUDr. Stanislava Cahova*
Revmatologicka ordinace', interni, imunologické® a radioterapeutické oddéleni* Nemocnice Jihlava

V prispévku autofi chtéji upozornit na neobvykly zacatek karcinomu prostaty s projevy dermatomyositidy, s postizenim svalstva hornich
cest dychacich, horni ¢asti jicnu a kGize horni poloviny hrudniku. Pacient se dostavil s dychacimi potizemi, které se rychle a téméf denné
zhorsovaly, az byl nucen byt urychlené, pro akutni dusnost, hospitalizovan na internim oddéleni. Pro nejasny plvod a kriticky stav byla
zahajena lé¢ba vysokymi davkami kortikoidd. Po zlepSeni stavu a vSestranném patrani po diagndze bylo zjisténo, Ze se jedna o karcinom
prostaty. Po dal$im klinickém, laboratornim, imunologickém a onkologickém vysSetfeni bylo na zékladé vysledkli mozno diagnostikovat
dermatomyositidu jako prvni projev karcinomu prostaty. Mezitim progredovaly zmény na kizi obliceje a hrudniku. Stav se pfi 1é¢hé kor-
tikoidy a cyklofosfamidem postupné zlepSoval. Nyni, 3,5 roku od zaéatku, je pacient ve velmi dobrém stavu jak po strance klinické, tak

i laboratorni.
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Uvod

Dermatomyositida (DM) a polymyositida (PM)
s jeji variantou ,inclusion body myositis“ (5) nalezi
k multisystémovym onemocnénim, dnes fazenym
k onemocnénim autoimunitniho plivodu. Nejcastéjsi
a nejznaméjsi je samotna DM, hlavné tedy s postize-
nim jak kliZe, tak i svalu. V sou€asné dobé je jiz zna-
mo, Ze ve vzécnych piipadech mohou byt postizeny
i visceralni organy. Samotnd DM mize mit v 15 azZ
20% pricinu v onkologické afekci. Je-li v takovychto
pfipadech v€as objevena lokalizace, a tudiz i spravna
léCba, zlepSuje se, anebo dokonce mlze byt vyléceno
i samotné koZni a svalové onemocnéni. Lokalizaéné
se z visceralniho hlediska nejéastéji udava postize-
ni respiraniho aparatu, postizeni srdce a jen velmi
vzacné dalsi organy. Pokud je zjisténa piina v onko-
logické afekci, pak to byva nejcastéji karcinom prsu,
ovarii, plic, stfev a prostaty. Jen vzacnéji to jsou jiné
lokalizace (5, 7, 9, 10, 13, 15, 16, 17, 18).

Cilem pfispévku je popsat pribéh DM s projevy
na kdzi obliceje a hrudniku s prvnimi alarmujicimi
pfiznaky du$nosti, bez postizeni plic, ale s postize-
nim horniho respiraéniho aparatu, hlavné hrtanu,
hltanu, s postizenim svalstva hladkého, ale i pfi¢né
pruhovaného. AZ po zvladnuti tézkého stavu s cel-
kovymi projevy, véetné vysoké teploty, vysokymi
davkami kortikoid( bylo mozno po systematickém
vySetfeni diagnostikovat karcinom prostaty. Po |é¢-
bé ozarenim, kortikoidy a cyklofosfamidem se stav
vyrazné zlepsil. Nyni po 3,5 letech je pacient ambu-
lantné stale monitorovan a je v uspokojivém stavu.

Popis pFipadu
72lety muz byl v srpnu 2003 odeslan na revma-
tologickou ambulanci na vySetfeni pro kozni a svalo-
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vé potize, zmény kize na oblieji, krku a hrudniku.
Soucasné se ale objevily dychaci potize. V rodinné
anamnéze udaval dmrti matky pro revmatickou sr-
deéni vadu, jinak byla RA bezvyznamna. V osobni
anamnéze nic pozoruhodného. Pfi prvnim vySetfeni
udaval, Ze v poslednich dnech pozoroval exantém
na obliceji, krku a pfedni strané hrudniku. Dale se
objevily bolesti ve velkych kloubech, a to stéhovavé-
ho razu. Na nékterych kloubech, hlavné na zapést-
nich, pozoroval zarudnuti a jen ojedinéle naznak pe-
riartikularniho otoku s bolestmi. Sou¢asné ale vznikl
i otok vicek.

Bolesti svaltl na hrudniku byly pfi dychani stale
vétsi. Po prvnim celkovém klinickém a laboratornim
vySetfeni byl stav diagnostikovan jako mozng DM
se subakutnim zacatkem. Pacient byl upozornén, ze
pfi sebemensim naznaku zhorSeni se musi dostavit
ihned na kontrolu. Po nasazené |écbé 2mg dexa-
methasonu nastalo jen mirné zlepSeni. Po necelych
14 dnech se dostavil pro stéle se stupriujici dysfagii
a pro vétsi dusnost. Pro vaznéjsi stav a subfebrilie
byl pacient ihned hospitalizovan na internim oddé-
leni. Jiz prvni laboratorni vySetfeni vykazaly: AST:
11,41 pkat/l, kreatinfosfokinaza 165,3 pkat/l, FW:
45/69, leukocytll 15,8 s mirnym posunem doleva,
CRP 25,1 mg/l, PSA: 20,9 ng/ml. Dle zji§ténych
vysledkl bylo jiz jisté, Ze se jednd o DM s rychlym
a hrozicim vyvojem, pfi kterém jiz nebylo mozno
vyCkavat, i kdyZ bylo jesté uvazovano o bioptickém
vySetfeni. Pro téméF nemozné polykani a vyraznou
dusnost byly nasazeny v infuzich vysoké davky kor-
tikoid( — 5 amp. dexony az do zlepSeni. AZ potom
bylo zahajeno jen velmi pomalé snizovani davek do
300mg hydrokortizonu, resp. ekvivalentnich davek
jiného kortikoidu, az do kontrolnich laboratornich
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vysledkd, a hlavné do zlepSeného Klinického sta-
vu. Pacient byl stéle vyzivovan sondou a infuznimi
roztoky. Prvni a dal$i kontroIni laboratorni vysledky
po 1éEbé vykazaly: AST 7,11, déle 2,85, 1,09, 0,72,
0,65. Kreatinfosfokinaza: 219,2, a dale 85,3, 17,54,
9,38, 3,79, 1,43 a 1,1. Pacient i pfi postupném sni-
Zeni uvedenych ukazatelli byl stale parenterainé
vyZzivovan a stale pod kyslikem. Po zlepSeni byl uci-
nén pokus o rtg polykaciho aktu. Nebylo mozno jej
provést pro zatékani tekutin do dychacich cest. Po
dal$im klinickém zlepSeni byla provedena esofago-
gastroduodeno-fibroskopie. Pak byla opét zavede-
na vyzivovaci sonda.

Vysledek GDFK: orofaryngeadlni dysfagie, nej-
spiSe na podkladé poruchy pfitné pruhovaného
svalstva, resp. neuromuskularni dysfagie. Organicka
stendza jicnu byla vylou¢ena. Obraz pravdépodob-
né zapada do onemocnéni typu DM. Po nejvy$sich
davkach snizen jmenovité Solumedrol na 250 mg ve
FR 100 ml a po trvajicim zajisténi gastroenteralni
sondy, zahajena postupné rehabilitace na lizku. Po
dal$im sniZeni kortikoidd a zlepSeném polykani byla
sonda odstranéna a kortikoidy podavany v thl. Byl to
medrol 32mg, ale sou¢asné i cyklofosfamid 100 mg
denné. Po postupném zlepSeni byly déle snizovany
davky az na 16 mg medrolu a 50 resp. 100 mg cyklo-
fosfamidu obden. Po trvajici rehabilitaci a spontan-
nim pfijimani potravy, pfi uspokojivém dychani, bylo
mozno pacienta po 48 dnech hospitalizace propustit
domd. Byl pfedan revmatologické ordinaci a na za-
¢éatku objednan ke kratkodobym kontrolam. Jesté
tésné pfed propusténim byl pacient vySetfen na
neurologickém oddéleni. Byla zjiSténa povSechna
svalova atrofie, hadrovitd konzistence sval(, snizeny
rr. Slachové. Po vySetfeni jehlovou elektromyografii
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byly nalezeny znamky myogenni léze, které podpo-
rovaly diagnézu DM. Biopsie k(iZe a sval(i mohla byt
provedena az po zlepSeném stavu: vykazovala atro-
fiikGze, v hornim koriu hyalinni dystrofie, ve svalstvu
lehce patrné zihani, vidkna téméf stejné struktury,
bez Cerstvych zanétlivych zmén. Pfipominame, ze
pro kriticky stav bylo histologické vySetfeni prove-
deno az po zlepSeni stavu a 1é¢bé kortikoidy, i kdyz
jiz men§imi davkami. Pfesto histolog uzavira: jedna
se nejpravdépodobnéji o kolagendzu, neni ale vy-
louCena ani ucast sklerodermie. Pro pacienta i pro
nas bylo nesmirné dllezité vySetfeni urologické,
a to jiz pfi vysokych hodnotach PSA (20,9 ng/ml):
prava ¢ast prostaty je mald, vlevo na okraji ale vy-
razné tuhd az tvrda. Zavér urologického vysetfeni:
neo prostaty lobi sin. Doporuéena biopsie, kterd
diagnézu potvrdila. Doporucena aktinoterapie, or-
chiektomie. Pacient jiz mél nizkou kastraéni hladinu
(2,2 ng/ml). Pfi daldim vySetieni pfed propusténim
a za ambulantniho sledovani v revmatologické ordi-
naci: metastazy nezjistény (rtg plic a srdce, SONO
bficha, CT prostaty a malé panve, scintigrafie ske-
letu). Po zlepSeni klinického stavu a ukonceni hos-
pitalizace byl medrol snizen na 8 mg denné, ale pfi
souc¢asném podavani cyklofosfamidu (alternujicim
100 a 50mg obden). Pacient odlozil berle a byl jiz
zcela bez polykacich potizi a bez klidové dusnosti.
Pfi dalsi urologické kontrole elevace PSA, palpacné
vlevo tvrdd prostata. Po kontrolni punkéni biopsii
levého laloku zjiSténa myoadenomova hyperplazie,
pravy lalok: infiltrativné rostouci stfedné diferenco-
vany adenokarcinom. Pacient spole¢né kontrolo-
véan onkologickym oddélenim, kde byl na zacétku
hospitalizovan. Zahajena aktinoterapie, kam pak
ambulantné dochézel az na 32 ozafovacich sezeni.
Po definitivnim zhodnoceni pribéhu, hlavnich labo-
ratornich a dalSich pomocnych vySetfeni a reakce
na terapii jsme dosli k diagnéze preneoplastické DM
pfi prokdzaném karcinomu prostaty.

Souhrn popisu pFipadu

Pacient po prvnich koznich projevech na oblice-
ji, krku a hrudniku s projevy svalové dystonie zacal
mit respiracni a dysfagické potize, které se neustale
stupriovaly. Po kritickém zhorSeni byla vitalni indi-
kace akutni 1éEby vysokymi davkami kortikoid(, po-
stupné pfidan cyklofosfamid. Je velmi pravdépodob-
né, ze uvedena lécba méla hlavni zasluhu na zlep-
Sujicim se stavu. Po dal$im vSestranném a zejména
urologickém vysetfeni byl klinicky a hlavné biopticky
potvrzen adenokarcinom prostaty. Po cilené onkolo-
gické 1éEbé, zejména aktinoterapii, se pacient neu-
stale celkové zlepSoval i pfes dalsi snizovani korti-
koid0. Jesté po dvou a pll letech uzival medrol 4mg
a cyklofosfamid 50 mg denné. Du$ny nebyl a potravu
pfijimal bez problémd. Metastazy nebyly prokazany.
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Obrazek 1. Pacient pred Iécbou

Nyni po 3,5 letech je pacient v uspokojivém stavu,
bez celkovych projev(, bez redukce hmotnosti, bez
koznich a svalovych projeva.

Diskuze

Z 26 nemocnych s definitivni diagnézou DM
a PM, diagnostikovanych od roku 1954, jsme vidéli
malignity u 7 z nich. Pokud se tyka preneoplastic-
kych forem, pak u 5 pacientli se objevila DM pfed
diagnézou samotné malignity. Dva pacienty (53
a 71 r) s preneoplastickym syndromem u malignity
tlustého stfeva a u Hodgkinovy choroby jsme po-
psali v roce 1980 (17). Nyni kontrolujeme dva ne-
mocné muze. Prvni, 59lety, u kterého po dikladném
vySetfeni byl pomoci CT diagnostikovan lymfom B,
je sledovany na onkologii i revmatologii. Jiz &tvr-
ty rok je po strance obou diagnéz v remisi. Druhy
(a nyni posledni pacient), je 64lety muz IéCeny che-
moterapii pro karcinom pankreatu. Jiz rok pfedtim
mél projevy polymyositidy s rezistenci na veSkerou
medikaci. Ale u zddného z nich — nenasli jsme to ani
v nasem a zahrani¢nim pisemnictvi — nebyl pribéh
s tak kritickym a bouflivym zaCatkem, s projevy po-
stizeni svalstva orofaciélniho a dychaciho, svalstva
hladkého i pficné pruhovaného. Jen Mok a spol. (12)
v roce 2003 popsali podobny priibéh DM u 48letého
pacienta s kritickymi dychacimi projevy, nikoli véak
pfi malignité, ale pfi intersticialni fibroze plic, ktery
byl rovnéz dspésné léCen kortikoidy, cyklofosfa-
midem a azathioprinem. Pribéh byl dost podobny
jako u naseho pacienta, nicméné se ale nejednalo
o DM pfi malignité. Po strance mimokoznich a mi-
mosvalovych projevl u primarni DM a PM (tedy bez
malignity) se nejCastéji udavaji komplikace plicni
a zazivaci (4, 5, 7, 8, 18). Horni esofagolaryngeal-
ni zihané svalstvo je nejéastéjsi pficinou projevi
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Obrazek 2. Pacient po léché
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uvedenych i u naSeho pacienta, tedy i pfi malignité.
Po&ate¢ni i pozdéjsi priibéhy byvaji kone¢né iden-
tické (7, 8, 10, 14, 15, 16, 17). Malignity jako pfiCiny
DM a vzécnéji PM jsou ¢astéjsi u starsich pacientd.
Kromé jiz uvedenych lokalizaci se zda, ze hodgkin-
sky i nehodgkinsky lymfom nebude rovnéz vzacny
(14, 15).

Pamatujme, Ze malignity mohou nékdy napo-
dobit i jiné imunoalteraéni stavy, nejen DM a PM
(14, 15). Dalakas a spol. (4, 5) a Plotz a spol. (13)
doporuéuiji hlavné v prvnich letech DM a PM sledo-
vat stav s ohledem na moznost malignity. Dalakas
(5) poukazuje na to, Ze u asijského obyvatelstva je
CastéjSi orofacialni nalez malignity pfi DM. Dle ného
a dalSich autor( (10, 15, 16) je kazdy dystroficky na-
lez pfi kozni a svalové biopsii podezfely z moznosti
organové lokalizace malignity. Velkou vétSinou pfi
malignité byva DM a PM vzécnéj$i a mimofadné
vzacna je jeji forma inkluzivni. Nélez amyloidézy
milze ale podezfeni na tuto inkluzivni formu na-
znadovat (5). Dle naSeho ndzoru mize malignitu
pfedchazet autoimunitni reakce na poginajici vyvoj
malignity.

Zavér

Popisem pribéhu onemocnéni naseho pacien-
ta chceme jen upozornit na atypicky, ale i kriticky
zacétek klinicky zatim nezjisténé malignity. Zda se,
ze lokalizace malignity nebude rozhodovat tolik ja-
ko imunologicky stav pacienta s jeho laboratornimi
zaCatky malignity. V naSem pfipadé to byl karcinom
prostaty, zjiStény prakticky az po zvladnutych orofa-
cidlnich a respiranich projevech. Popis podobného
klinického za¢étku malignity s kritickymi respiraéni-
mi a dysfagickymi projevy jsme v dosavadni nasi ani
zahranicni literatufe nenasli. Visceralni projevy pfi
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primarni DM, zejména respiracni, jez ohrozuji Zivot,
jsou v literatufe ale znamy. Nicméné u DM pii malig-
nité a preneoplasticky vzniklé budou patrné krajné
vz4cné.
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