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Oz

Dermatomiyozit, progresif seyirli proksimal kas giigsiizliigii ve 6zgiil deri bulgulariyla karakterize idiyopatik inflamatuvar bir miyo-
patidir. Idiyopatik miyozitler ile kanser iligkisi iyi bilinmekle birlikte, &zellikle dermatomiyozitli hastalar eslik eden malignite agisin-
dan en yiiksek riske sahiptir. {leri yas, yaygin ve siddetli deri tutulumu, nekrotik deri lezyonlar1, hizli ilerleyen siddetli kas giigsiizliigii
ve serum kreatin kinaz seviyesindeki yiikseklik kanser goriilme riskini artirmaktadir. En sik rastlanan maligniteler over, akciger,

meme, mide ve kolorektal kanserdir. Dermatomiyozit ile iligkili hematolojik malignitesi daha az goriilmekle birlikte hastalarin prog-
nozu kétiidiir. Dermatomiyozit hastalarina lenfomanin da eglik edebilecegi bu olgumuzda vurgulanmak istenmistir.
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Abstract

Dermatomyositis is an idiopathic inflammatory myopathy which is characterized by progressive proximal muscle weakness and spe-
cific skin manifestations. Although the relationship between idiopathic myositis with cancer is well known, particularly patients with
dermatomyositis accompanying malignancy has the highest risk .Older age, extensive and severe skin involvement, necrotic skin le-
sions, rapidly progressive severe muscle weakness, and elevated serum creatine kinase level enhance the risk of malignancy. The most
common encountered malignancies are ovarian, lung, breast, stomach and colorectal cancer. Dermatomyositis related hematological
malignancy is less common, but patients have poor prognosis. In this artricle, We present the case to emphasize that lymphoma may

be accompanied by DM patients.
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Giris

Idiyopatik inflamatuar miyopati (IIM), progresif seyirli
proksimal kas gii¢siizliigii ve kendine 6zgiin deri bulgular1
ile seyreden otoimmiin bir miyopatidir. Polimiyozit (PM)
ve dermatomiyozit (DM), IIM’in en sik goriilen iki alt ti-
pidir [1]. Siklig1 50 yas tizerinde artmakla birlikte preva-
lans121.42/100 000 olarak literatiirde bildirilmistir. Kadin/
erkek oran1 2.5/1 olarak saptanmugstir [2]. Etyolojisi kesin
olarak bilinmemekle birlikte, genetik yatkinlk, cevresel
faktorler, ilag kullanimi, enfeksiyonlar, ultraviole 1sinlara

maruziyet, sigara kullanimi ve maligniteler suglanmustir.
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[3]. Tk kez 1975 yilinda Bohan ve Peter tarafindan DM
tan1 kriterleri tanimlamistir [4]. Bu kriterler bilinen tiim
miyopatiler ekarte edildikten sonra gegerlidir. Kriterlerin,
kesin tani koydurma duyarlilig1 %70, 6zgiilliigii %93 ola-
rak bildirilmistir [5]. Prognozun degerlendirmesinde; yas,
erken tani ve tedavi, miyozit derecesi, i¢ organ tutulumu,
eslik eden malignite en 6nemli faktorlerdendir [3].

IIM hastalarinda malignite siklig1 artmistir. Kanser, M
tanisindan 6nce, ayni anda veya ondan sonra teshis edi-
lebilir. Serviks, akciger, over, pankreas, mesane ve mide-

nin adenokarsinomlari, inflamatuar miyopatilerle iligkili
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kanserlerin yaklasik yiizde 70'ini olusturur [6,7]. DM /
PM ile iliskili hematolojik malignite daha az gériilmiistiir
fakat prognozu daha kétiidiir. Nadir goriilen bu birlikteli-
¢i vurgulamak amaciyla DM tanisi ile izlenirken lenfoma
gelisen bu olgu sunulmustur.

Olgu

Bilinen diyabetes mellitus, hipertansiyon oykiileri olan
yetmis yedi yasinda erkek hasta 6 aydir olan proksimal
kas gligstizliigi, yiizde kizariklik, kasinti, ellerde kizarik-
lik yakinmasi ile bagvurdu. Olgunun fizik muayenesinde
heliotrop ras, elde gottron papiilleri gozlendi. Norolojik
muayenesinde kas giicii muayenesininde 3/5 oraninda
alt ekstremite agirlikli simetrik proksimal kas giigsiiz-
ligi saptandi.Akciger, kalp, batin muayeneleri olagan-
di. igne EMG de istemli aktivasyonda kisa siireli diisitk
amplittidlii polifazik tinitler ve fibrilasyonlu artmis spon-
tan aktivite, ve pozitif keskin dalgalar ile karakterize mi-
yopatik potansiyeller saptandi ve miyojenik tutulumla
uyumluydu. Laboratuvar tetkiklerinde WBC:7700 K/ul,
Hg:10,9 g/dl, PLT:319000 K/ul, AST: 90 u/lI(N:0-50), ALT:
54 u/l(N:0-55), LDH:431u/l (N:125-243),CRP:0.6 mg/
dI(N:0-0.8), ESR:50, ANA: 1/100 ince graniiler, SS-B+,
SS-A negatif, RO-52:+, Anti JO-1: negatif, CK:639 u/L (N:
48-227)saptand1. Miyozit bulgularini gosteren serum CK,
AST, enzim seviyelerinde artis saptandi. Dermatomiyozit
6n tanis1 diisiiniilen hastanin kesin tani amaciyla yapilan
kas biyopsisi DM ile uyumlu geldi. Malignite taramalar:
yapilarak malignite ekarte edildi. Kortikosteroid 0,5 mg
/kg/giin hidroksiklorokin 400 mg/ giin, metotreksat 10
mg /hafta olarak medikal tedavi baglandi. Kortikosteroid
dozu kademeli olarak azaltilarak kesildi. Hastanin taki-
binde cilt bulgular1 ve proksimal kas gii¢siizliigii geriledi.
Klinik takipte 6 ay sonra batinda dolgunluk hissi, halsizlik
ile tetkik edilerek karacigerde en biiyiigii 3 cm olan Kkitle-
sel lezyonlar saptandi(Sekil 1). Karaciger biyopsi yapila-
rak diffiiz biiyiik B hiicreli lenfoma tanisi konuldu. Tam
konulduktan sonra hastalig1 hizlica progrese olan hasta,
sepsis nedeniyle kaybedildi.
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Sekil 1. Karacigerde yaygin en biiyiigii 3 cm kitleler.

Tartisma

Inflamatuvar miyopati ile kanser arasinda bir iliski oldu-
gu, 1916'da iki PM ve mide kanseri vakas: raporundan
bu yana bilinmektedir [8]. 1916'dan 1970'lerin ortalarina
kadar literatiirde bildirilen 258 DM ve kanser vakasinin
gozden gecirilmesi, DM'li hastalar i¢in kanser insidansi-
nin genel popiilasyona kiyasla 5-7 kat arttigini tahmin et-
mistir [6,9]. Artan risk daha sonra cesitli tilkelerden yapi-
lan popiilasyona dayali ¢alismalarda dogrulanmuistir. Bazi
popiilasyonlarda, DM veya PM ile iligkili malignite tiirleri,
o popiilasyon icinde 6zellikle yiiksek prevalansta bulunan
kanserleri yansitir. Kanser, inflamatuar miyopati tanisin-
dan once, ayni anda veya ondan sonra teshis edilebilir
[10]. DM ve PM'de bir kanser tanisinin en yiiksek go-
rilme siklig1 (%26-70) kas hastaliginin tanisindan sonra-
ki ilk y1l boyunca ve bu sirada eszamanli olarak meydana
gelir ve izleyen bes yillik takip boyunca yavas yavas diiser
[10,11].Bu nedenle, DM tanis: alan hastalara 6zellikle ilk
5 yil iginde, yilda bir kez kanser varlig1 agisindan tarama
yapilmasi 6nerilmektedir [3].

Malignite ile enflamatuar miyopati arasindaki baglan-
tinin, bazi hastalarda kanser dokusu ile kas dokusu ara-
sindaki ortak otoantijenlerin ekspresyonu ile ilgili oldu-
gunu ve timor hiicrelerine yonelik immiin reaksiyonun
kas dokusunu hedef alabilecegini gostermektedir. DM ile
lenfoma arasinda nedensel bir iligki kurulmamigtir. DM
daha siklikla hematolojik malignitenin baslangicindan (%
50) dnce gelmigtir. Immiin sistem diizensizligi, &zellikle
kronik B hiicresi aktivasyonu ve / veya antijen stimiilas-
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yonu ile olugan inflamatuar aktivite inflamatuar miyopati
olan hastalarda lenfoma i¢in ana risk faktori olarak kabul
edilir. “Paraneoplastik” bir fenomen veya immiinosiipresif
tedavinin etkileri, alternatif immiin bazli mekanizmalar
olabilir [12].

Artmis malignite riski ile iliskili faktérler ;yaghilik, ciddi
deri hastaliklari, 6zellikle sal belirtisi veya cilt nekrozu
olan hastalar ,tedaviye diren¢ , niiks riski olan malignite
oykiisti ,interstisyel akciger hastaliginin olmamasi , erkek
cinsiyet, disfaji ve yiiksek ESR, Miyozit spesifik (anti-sen-
tetaz antikorlari, anti-Mi-2, anti-SRP) ve miyozit iliskili
antikorlarin (anti-RNP, anti-PM-Scl, anti-Ku) yoklugu ve
transkripsiyon araci faktoriine (TIF) -1gamma (anti-p155,
anti-p155 / 140) antikorlar1 ve niikleer matriks protein-
lerine yonelik antikorlarin (NPX) -2 (anti-M]J veya an-
ti-p140) varhigidir [11, 13,14].

Tedavisinde ilk tercih sistemik kortikosteroidlerdir. Ek
olarak metotreksat, hidroksiklorokin, azotiyoprin, sik-
losporin, intravenéz immunglobulin, rituksimab, anti tii-

mor nekroz faktér grubu ilaglarin etkililigi bildirilmistir

[3].

Tedavi ile ates, halsizlik gibi sistemik sikayetler erken ya-
nit verirken, deri bulgular1 ve kas enzimleri, son olarak da
kas kuvveti normale doner. Standart tedavi yaklagimlar:
ile hastalik aktivitesinin devam ettigi diigiiniilen DM’li ol-
gularda, gercek bir tedavi direnci olasilig: ile birlikte, ye-
tersiz tedavi, aktivite izlenimi veren kas hasari, altta yatan
malign hastalik olasilig1 akla getirilmelidir.

Sonug

DM ile iliskili hematolojik malignitesi olan hastalarin
prognozu kétii oldugu saptanmugtir. Literatiirde bu birlik-
telige nadiren rastlanmaktadir [15].Bu olgu DM hastalari-
na nadiren goriilse de lenfomanin eglik edebilecegini ve
tedaviye yanitsiz hastalarda bu birlikteligi de unutmama-
miz gerektigini vurgulamak amaciyla sunulmustur.
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