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OSSZEFOGLALAS

BEVEZETES — A dermato-, polymyositishez tarsulé malignomak kdzott ritka entitasnak szamit a primer,
intramuscularis megjelenési, B-sejtes follicularis, non-Hodgkin-lymphoma. Eddig csak egy ilyen esetet
kozoltek az irodalomban.

ESETISMERTETES — A szerz6k egy nébetegik kértérténetét ismertetik. A beteg 1963-ban, 36 éves
kordban dermatomyositis miatt hydroxy- chloroquin- és szteroidkezelésben részesiilt. Tiz évvel késébb
Boeck-sarcoidosis miatt szteroid monoterapiaval kezelték. Dermatomyositise kidjult, ezért 1999-ben
ismét kezelni kellett. 2000-ben a jobb combon kialakult Uj elvaltozas szdvettannal follicularis,
centrumsejtes non-Hodgkin-lymphomanak bizonyult. Kemoterapias kezelésekkel részleges javulast
tudtak elérni. A betegség tObbszér kitjult, végul 2003-ban a beteg a lymphoma generalizalt
progresszidja miatt meghalt.

KOVETKEZTETES — Az eset kiildnlegessége, hogy egy beteg esetében tiz évvel a dermatomyositis
kialakulasat kovetdéen sarcoidosis, majd 37 év mulva non-Hodgkin-lymphoma fejlédétt ki. Egyértelm
ok-okozati 6sszefliggést nem tudtak bizonyitani, de a halmozott immunpatogenezisii betegségek
hatterében levé immunregulaciés zavar valoszinileg kdzrejatszott a gyorsan kialakuld, kezelésekre
csak részben reagalé és végll fatalis kimenetell lymphoma kialakuldsaban.

dermatomyositis, non-Hodgkin-lymphoma, sarcoidosis

Erkezett: 2004. aprilis 2. Elfogadva: 2004. majus 25.

Az utébbi idOkben késziilt tanulmanyok alapjin ugy tiinik, szorosabb a kapcsolat az idiopathids
gyulladdsos myopathidk egyes csoportjai €s a malignus megbetegedések kozott. Az 4j szemlélet
kialakuldsdhoz hozzdjarulhatott ennek a betegségcsoportnak Whitaker szerint moédositott
klasszifikacidja, amely a kordbbiakkal (Bohan és Peter) ellentétben nem 6nmagédban csak a
klinikumot, vagy a patoldgiai kritériumokat veszi figyelembe (/). A klinikumban ma ez utébbit
hasznéljuk a gyakorlatban valé jobb alkalmazhat6sdga miatt (2) (1. tdbldzat).

1. tablazat. Az idiopathias gyulladdsos myopathiak Whitaker-féle besoroldsa

I. Felndttkori polymyositis.
II. Felndttkori dermatomyositis.

III. Tumorral tarsult myositis.
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IV. Gyermekkori myositis.
V. Mais autoimmun betegségekkel tarsult myositis.
VI. Zarvanytestes myositis.

VII. Egyéb, ritka myositisek: amyopathids dermatomyositis, focalis myositis,
proliferativ myositis, orbitalis myositis, eosinophilids myositis,
granulomatosus myositis.

A fent emlitett tanulmdnyok alapjdan a dermato-, polymyositises esetek 20-30%-dban
malignoma is kialakul, és ez gyakrabban fordul el6 a dermatomyositises, mint a polymyositises
betegek esetében (3-5). Arra, hogy dermatomyositisben valamivel gyakrabban taldlkozunk
non-Hodgkin-lymphomaval, a betegség patomechanizmusa ad magyardzatot. Ebben az esetben
ugyanis — ellentétben a polymyositissel — a folyamat dontden humordlis szinten zajlik. Az
endomysialis erek endotheliuma, autoantigénjei és az elleniik képzddd antitestek
immunkomplexei vasculitis kialakuldsdhoz vezetnek. A komplementkomponensek kérositjak az
érfalat és ez poli-, majd oligo-, illetve monoklondlis B-sejt-proliferdciéhoz vezet. Az
idiopathids gyulladdsos myopathids megbetegedésekben ritkdn alakul ki malignoma, maés
poliszisztémads autoimmun betegségekkel osszehasonlitva. Ezeknek a betegeknek az esetében —
kiillonosen a betegség kialakuldsat megel6zd és az azt kovetd egy évben — a rosszindulatd
daganatok kialakuldsdnak kockdzata koriilbeliil 6tszordse az atlagpopuldciéénak. A kialakulés
mechanizmusa alapjdn a korformakat az alabbiak szerint osztilyozhatjuk.

A dermato-, polymyositises betegek 20-
30%-dndl malignoma is kialakul.

— Szolid tumorok, leggyakrabban adenocarcinomét kisérd paraneoplasids szindréma form4jaban
jelentkezd esetek.

— Poliszisztémds és szervspecifikus autoimmun betegségekben jelen 1évé immunregulacids
zavar kovetkeztében kialakul6 malignus korképek.

— Immunszuppressziv kezelés (elsésorban alkildloszerek) kovetkezményeként kialakuld
daganatos betegségek.

— Igen ritkan igazolhat6 a két betegség egymastdl fiiggetlen lefolyésa is.

Ritka entitds az amyopathids dermatomyositist utanzé T-sejtes, cutan lymphoma, ez azonban
nem két betegség.

Az elsé csoportra jellemzd, hogy a dermato-, polymyositis mint paraneoplasids jelenség
kialakuldsa atlagosan 1-5 évvel megeldzheti a carcinoma kialakuldsat. Az ilyen dokumentalt
esetek szama az utdbbi idében novekszik, 50 éves kor felett pedig ugrasszerlien megnd az 50 év
alatti dermato-, polymyositises populdciéhoz viszonyitva. Bizonyos szolid tumorok (ovarium,
tiid6, pancreas, gyomor, epipharinx) inkdbb dermatomyositissel, mig a non-Hodgkin-
lymphoma, a hdlyagcarcinoma polymyositissel tarsul gyakrabban, de kozoltek emlo-,
vastagbél-, endometrium-, prostatacarcinomads eseteket is (3, 6, 7).

Leirtak ritka tarsuldst olyan malignus hematoldgiai folyamattal, mint a Hodgkin-lymphoma

(els0sorban kevert sejtes altipus) (8, 9), a non-Hodgkin-lymphoma (elsdsorban B-sejtes,
follicularis, diffiiz immunoblastos, illetve MALT-lymphoma és diffiz, nagysejtes lymphoma)
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(10, 11) és a myeloma multiplex (/2). Ezek kozott is ritkasdgnak szamit a japan szerzok altal
kozolt CD20-pozitiv primer intramuscularis, malignus lymphoma, amit a dermatomyositis
citosztatikus (prednisolon, azathioprin, cyclophosphamid) kezelése sordn ismertek fel. Leirtak
hepatitis C-virus-pozitivitassal és malignus lymphomaval jaré polymyositises esetet is. Francia
szerzOk kozoltek egy esetet, amelyben a CD30 (Ki-1) -pozitiv anaplasztikus, nagysejtes
lymphoma térsult akut polymyositissel (73).

Tobb esetet is kozoltek az irodalomban, amelyekben a rheumatoid arthritis és a
dermatomyositis immunszuppressziv szerrel, kortikoszteroiddal €s methotrexattal vald
kombinalt kezelése kovetkeztében Epstein—Barr-virus-asszocialt, B-sejtes malignus lymphoma
fejlodott ki, gyakrabban a diffuz, nagy B-sejtes, non-Hodgkin-lymphoma. Ezekben az
esetekben kimutathaté az Epstein—Barr-virus latens membranproteinje (/4). Gyakori, hogy a
zarvanytestes myositis mdsodlagos malignus lymphomdval tarsul, itt azonban az
izomtropizmussal rendelkezd virusok szerepe egyértelmiien igazolhaté (3).

Cikkiinkben egy betegiink esete kapcsdn vizsgaltuk a dermatomyositis és a mdasodlagosan
kialakult primer intramuscularis, follicularis, centrumbdl eredd, B-sejtes, non-Hodgkin-
lymphoma kozti 6sszeftiggéseket, és attekintettiik az erre vonatkoz6 irodalmat.

Esetismertetés

1927-ben sziiletett ndbetegiink esetében, a 36 éves kordban jelentkezO proximalis
izomf4jdalmak, a bortiinetek, illetve a kivizsgdldsa sordn észlelt nekroenzim-emelkedés és a
pozitiv elektromiografia okaként az izombiopszia szodvettani vizsgdlatival dermatomyositist
igazoltunk. Hydroxycloroquinbdl és kortikoszteroidbol all6 kombindlt terapiat kovetben a
betegség inaktiv stddiumba keriilt és tartés tiinetmentes iddszak kovetkezett. A beteg ez id6
alatt nem jart ellendrzésre és a késobbiekben a gydgyszerszedést is abbahagyta. Betegiinknél
1973-ban extrapulmonalis tiineteket is okozd, 1. tipusi Boeck-sarcoidosist diagnosztizaltak.
Kortikoszteroid monoterdpia hatdsara a betegség remisszidba keriilt, de a beteg ez alkalommal
sem jart kontrollvizsgdlatokra.

1999 novemberében tipusos dermatomyositises tiinetekkel keriilt 4jbdl felvételre klinikankra:
dominéldan felsd végtagi proximalis izomfdjdalmakrdl panaszkodott.

A laboratériumi eredményekben eltérésként gyorsult vorosvérsejt-siillyedés (We: 54 mm/h),
emelke-dett mdjenzimszintek (alkalikus foszfataz: 404 U/l; g-glutamil-transzferaz: 218 U/,
glutamat-piruvat-transzamindz: 62 U/l; aszpartat-aminotranszferaz: 69 U/l; laktat-dehidrogenéz:
704 U/l) és enyhe normochrom, normocytis anaemia volt megfigyelhetd. A
szérumkreatininkindz-szint normdlis volt (80 U/I). Az immunszeroldgiai vizsgélatok soran
emelkedett szérumszintek igazolddtak: Rose-titer: 1:512; immunkomplex: 619, anti-kardiolipin
IgM: 39,7 U/, bzGP IgA: 38,5 U/l; IgM: 58,7 U/l. A szérumcitokin-vizsgdlat a humoralis

aktivitast jelz6 IL-10 (30,42 pg/ml) emelkedett szintjét mutatta. A Jo-1 elleni antitest negativ
volt. Napi 1 mg/ttkg intravénds szteroidkezelésre a tiinetek regredidltak, a klinikai javulast a
kordbban fokozott aktivitdst mutaté laboratériumi paraméterek szintjének csokkenése is
aldtdmasztotta. A tovabbiakban fokozatosan csokkentettiik a szteroid dézisat, majd attértiink a
tartds, nem szteroid gyulladascsokkentd (NSAID) terdpidra, ami mellett a betegség inaktiv
stddiumban maradt.

Jelentdés fogyds miatt 2000 oktéberében paraneoplasia gyandja meriilt fel betegiink
alapbetegségének hatterében, de gyaninkat nem tudtuk igazolni. Ugyanez év novemberében a
jobb csipdtdjékon rohamosan novekvd, panaszokat okozd, tobbalmanyi kiterjedésii terime jelent
meg. Az MR-vizsgélat az adduktorcsatornat is kitoltd, fészkes szerkezetli szovetszaporulatot
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mutatott. A nyirokcsomd-biopszids minta szovettani vizsgdlata a bulky jellegli nyirokcsomo-
konglomeratumbdl B-sejtes, follicularis, grade II. non-Hodgkin-lymphomadt igazolt. Klinikailag
jelentds fogyds, étvagytalansdg, éjszakai izzadds jellemezte a korképet. A laboratériumi
eredményekben a korabbi eltérések mellett thrombocytopenia (123 G/1) és hypalbuminaemia is
jelentkezett. Az aktivalt T-sejtek aranya (CD3+/HLADR+), a b,-microglobulinszint, az NK

(natural killer: természetes 610) (CD56+) -sejtek ardnya szintén emelkedett volt.

A 2001 januérjdban tortént staidiumfelmérés sordn — tekintettel arra, hogy az elvégzett crista
iliaca biopszia csontveldi érintettséget mutatott — a IV/B el6rehaladott stadium, IPI4
(Nemzetkozi Prognosztikai Index), kedvezdtlen progndzisi csoportjat dllapitottuk meg. A beteg

az alopeciat okoz6 kezelésbe nem egyezett bele, igy a CVP- (cyclophosphamid 600 mg/mz,
vincristin - 2 mg, methylprednisolon 64 mg) polikemoterdpia mellett dontottiink. A
nyirokcsomo-konglomeratum kiterjedése mér az els6 kezelés utan jelentOsen csokkent, de a
varhaténdl hamarabb fellépé komoly mellékhatdsok miatt a tovabbi 6t kezelés sordn a beteg
csak a szdmitott gyogyszeradag 60%-at kapta meg. Késdi szovodményként ldzas neutropenia,
cholangitis, akut bronchitis, soor és candidiasis alakult ki, ezért antibiotikus, antimycoticus és
szupportiv kezelést alkalmaztunk, illetve koldniastimuldléfaktor-terapiat (G-CSF) is kapott
betegiink.

Hat ciklus CVP-polikemoterdpia utdn 2001 jdliusdban ismét stiddiumfelmérést végeztiink.
Mellkasi és hasi CT-vizsgalattal €s klinikailag is teljes regresszi6t dllapitottunk meg, de a
megismételt crista iliaca biopszia anyagdnak szoOvettani vizsgdlata ez esetben is igazolta a
lymphomads infiltraciot, tehét csak partialis remissziot tudtunk elérni. Fenntart6 kezelésként heti
50 mg etoposid per os addsat javasoltuk, de a mellékhatasként jelentkezé nagyfoku diarrhoea
miatt ezt napi 50 mg per os cyclophosphamidra médositottuk.

2001 szeptemberében a betegen ismét megjelentek az alapbetegség aktivaloddsara utald
csomdok a bal combon, a mellkason, a jobb konyok felett az izom és a subcutan zsirszovet
hatdran. Emiatt Gjabb hdrom ciklus, 60%-ra csokkentett dozisi CVP-kezelést adtuk. A
szupportiv terdpia részeként rekombindns humdn eritropoetint is kapott a beteg, hetente
haromszor 10 000 E-t. A terdpia hatdsara a combon 1év6 csomok regredidltak, a jobb karon 1évo
csomo viszont érzékeny maradt, nem véltozott, ezért 2002. januar-februdrban erre a laesiora 35
Gy doézissal kiegészitd sugarkezelést adtunk. Fenntarté terdpiaként djra napi 50 mg per os
cyclophosphamidot javasoltunk. A bal combon azonban 1j terime alakult ki, ami miatt djabb
szisztémds kemoterdpia valt sziikségessé, amit 2002 februdr-mérciusdban két ciklus CVP-
kezelés formdjaban a beteg meg is kapott. A bal combon 1évé terime a kezelésre jol reagalt,
teljesen eltlint. 2002 februdrjdban az IgH-génatrendezddés periférids vérbdl elvégzett vizsgilata
pozitiv eredményt adott, ami bizonyitékul szolgalt arra, hogy a csontveldi érintettség tovabbra
is fenndll.

2002 aprilisdban a képalkotd és a fizikalis kontrollvizsgalatok sordn lymphomads eltérés nem
volt kimutathatd, de mivel a beteg a csontveld-biopszia elvégzésébe nem egyezett bele, csak
partialis remissziét tudtunk megallapitani. 2002 juniusdban a beteg bal combjan tjabb recidiva
jelent meg, ami miatt Gjabb két ciklus CVP-kezelést indikédltunk. Erdemi regressziét nem
észleltiink, ezért ujabb kezelés mellett dontottiink, de az eddigi terdpiat anthracyclinnel
egészitettik ki — CHOP-terdpia — és csokkentett (80%-os cyclophosphamid és 50%-os
anthracyclin) dézist alkalmaztunk. 2002 szeptemberében a bal femoralis izomzatban névekvo
nyirokcsomo-konglomeratumra 30 Gy dozissal érintett mezds irradidcios kezelést
alkalmaztunk, amit egy tjabb ciklus redukalt d6zisi CHOP-kezelés kovetett.

2002 decemberében ismét progressziot észleltiink a bal inguinalis régidban, ezért a modositott
protokoll szerinti per os CEPP- (cyclophosphamid, etoposid, procarbazin, prednisolon) kezelés
mellett dontottiink, tekintettel a kordbbi parenterdlis kezelések jelentds mellékhatdsaira. Korai
szovodményeket nem észleltiink, a betegség megfeleld iitemben regredidlt, viszont késoi

http://www.lam.hu/folyoiratok/lam/0407/5.htm 2011.12.13.



Lege Artis Medicinae 5. oldal, Gsszesen: 7 oldal

mellékhatasok jelentkeztek: IV. fokd thrombocytopenia, III. fokd leukopenia, &ltaldnos
gyengeség.

2003 janudrjdban a bal inguindlis régidban jelentkezd, szdmottevd progressziét mutatd
elvaltozas és a kifejezett B-tiinetek miatt 80%-os redukélt dozisu CVP-kezelést alkalmaztunk,
mivel a beteg az alopecia miatt a tovabbi anthracyclintartalmu kezelésbe nem egyezett bele.

2003 marciusdban a CVP-terdpia okozta csontvel0-depresszié és az ennek a kovetkeztében
kialakult kifejezett thrombocytopenia, ldzas neutropenia, soor, mycosis miatt kezeltiik
betegiinket. Sulyos exsiccosis, részben praerenalis veseelégtelenség is kialakult
(szérumureaszint: 37,4 mmol/l; szérum- kreatinin-szint: 367 pmol/l). Széles spektrumu
antibiotikus, antimycoticus és szupportiv terdpia mellett a beteg laztalannd, infekciémentessé
valt, vérképe rendezdodott.

2003 m4ajusdban hasi panaszok miatt tjra felvételre keriilt A hasi panaszok hétterében jelentds
mennyiségli ascites, a lymphomds érintettség kovetkeztében kialakult parenchymads
madjelégtelenség allt. Sulyos anaemidjat (szérumhemoglobin-szint: 56 g/I) a csontveld
lymphomads infiltracidjan és a parenchymds majelégtelenségen kiviil hastiri vérzés okozta. A
beteg felvétele utdn nem sokkal sokkos allapotba keriilt és meghalt.

Koérbonctani vizsgdlattal jelentds hasi lymphadenomegalia, majérintettség igazolddott. A hastiri
nyirokcsomok erodaltdk az arteria coeliakia torzset, ami vérzéshez vezetett.

Megbeszélés

A non-Hodgkin-lymphomdk kozott gyakran taldlkozunk a follicularis tipussal. Irodalmi adatok
alapjan a fejlett orszdgokban az Osszes lymphomas megbetegedésnek koriilbeliil a 30-40%-a
ebbe a csoportba tartozik. Az esetek 15-20%-at sikeriil korai stiddiumban, lokalizalt
betegségként diagnosztizalni. A relapsus lehetésége nagyobb, a progndzis rosszabb, ha — mint
esetiinkben — a beteg idésebb, B-tiinetei (laz, fogyas, €éjszakai izzadds) vannak, a tumor nagy
kiterjedésii és az Ann Arbor-féle stidiumbeosztds szerint a Il-es, vagy ennél magasabb
csoportba tartozik (2. tdbldzat). A teljes gydgyulas ritka, kiillonosen disszemindlt betegségben.
Az esetek 85-95%-aban kimutathat6 a t(14,18)-transzlokécié a daganatszovetben.

2. tablazat. A lymphomak Ann Arbor-féle klinikai stidiumbeosztasa

I/A és 1/B: egy nyirokcsomo6-régié vagy egy exranodalis hely (IE)
érintettsége.

II/A és II/B:  kettd vagy tobb nyirokcsomd-régid vagy egy extranodalis teriilet
(IIE) és ennek regionalis nyirokcsomo-€érintettsége a rekesz
azonos oldalan.

III/A és III/B: nyirokszervi érintettség a rekesz mindkét oldalan.

IV/A és IV/B: mdj- vagy csontveld-érintettség vagy mas extranodalis szerv
kiterjedt érintettsége.

Irodalmi adatok alapjan a poliszisztémds autoimmun betegségek kialakuldsat kovetden
atlagosan koriilbelil 20 év milva jelennek meg a madsodlagos lymphomdk. A
patomechanizmusban szerepet jatszé tényezdk vizsgalatdval magyardzatot kapunk arra, hogy
poliszisztémads autoimmun betegségekben miért nagyobb az esélye malignus lymphoproliferativ
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korképek kialakuldsdnak. Ezekben a betegségekben az immunregulécié tartés zavara all fenn,
ami alapveto tényezd a lymphoma kialakuldsaban. Ennek a hétterében val6sziniileg egy inicidlo
tényezd hatdsara fellépd, tartds poliklondlis, B-sejt-proliferacié 4ll. Ilyen inicidlé tényezdok
lehetnek a virusok, tobbek kozott az Epstein—Barr-virus. Ezekben az esetekben az Epstein—
Barr-virus nukledris antigénjei és latens membramproteinjei B-sejt-aktivicidés antigének
megjelenését okozzdk. Ennek kovetkeztében gatlédik az apoptozis, ez egyrészt biztositja a sejt
tulélését, amig a virus replikdcios ciklusa befejezodik, masrészt a bcl-2 és egyéb onkogének
indukcidja révén eldsegiti a koros sejtek immortalizdcidjat (a sejt fiziol6gids folyamatainak
olyan irdnyu befolydsoldsa, aminek eredményeként az érett sejt nem pusztul el). Egy masik
iniciald tényez6 a kronikus antigénstimulus, amely betegiink esetében is tartosan fennallt. Az
inicidld tényezok mellett a patomechanizmusban szerepet jatsz6 madsik tényezd az
immunoldgiai surveillance kdrosodédsa, amely lehetdvé teszi, hogy egyetlen hibds funkcidju sejt
az antiapoptotikus tényezoOk tdlsilya miatt korldtlan osztéddsnak induljon. Amennyiben az
antiapoptotikus és proapoptotikus egyensily megbomlik, tobbek kozott a Fas/FasL-interakcid is
karosodik. Ez az interakcié alapvetd szerepet jatszik az immunrendszer mukodésében,
szabdlyozdsdban, az autoreaktiv és a szervezet dltal korosnak felismert thymocytdk
elimindldsdaban. Ennek az interakcidnak a sériilése egy adott sejtpopulacié immortalizdcidjdhoz,
korosan fokozott autoreaktivitdshoz és abnormalis, B-sejtes lymphoproliferaciéhoz vezet.

A poliszisztémds autoimmun betegségek
kialakuldsat kovetoen dtlagosan
koriilbeliil 20 év miilva jelennek meg a
mdsodlagos lymphomdk.

Az alapbetegség tartés immunszuppressziv kezelése, els6sorban az alkildloszerek, de mads
hatdsmechanizmusu citosztatikumok is, a folsavantagonistdk, a metho- trexat, illetve a
methotrexat- €s kortikoszteroid-terdpia egyiittes alkalmazdsa, komplex immunreguldciés zavar
€s masodlagos malignus lymphoproliferativ kérképek kialakuldsara hajlamosit. Esetiink példa
arra, hogy a krénikus, autoimmun gyulladas, ami a kronikus antigénstimulus révén 6nmagédban
is hajlamosit monoklonalis sejtklonok megjelenésére, hogyan vezethet masodlagos lymphoma,
follicularis, centrumbdl eredd B-sejt-lymphoma kialakuldsdhoz. A follicularis lymphomak
esetében a t(14,18)-transzlokdcid, mint ok, tobbnyire igazolhatd. Ez eredményezi, hogy a bcl-2
antiapoptotikus onkogén az Ig-nehézlanc génjei erdsitd (enhancer) régidjanak szabdlyozdsa ala
keriil, és fokozott expresszidja eredményezi a follicularis lymphomasejtek immortalizacioéjat.
Ugyanakkor egyéb onkogének is aktivdlodhatnak, példdul a c-myc stb. Ezt a folyamatot az
alapbetegség immunszuppressziv kezelése nagymértékben eldsegitheti.

Jelen esetiink kozlését ritka lefolydsa miatt tartottuk fontosnak. Az atlagosan eltelt id6 a
paraneoplasids szindromdk képében jelentkezd inflammatorikus myopathidk és a tumor
diagnodzisa kozott altalaban egy-két év, esetiinkben azonban viszonylag hosszi remisszié utan
recidivalt az alapbetegség, majd ezzel egyiitt jelentkezett a follicularis, centrumbdl eredé B-
sejt-lymphoma. Dermatomyositis és non-Hodgkin-lymphoma tarsuldsa nagyon ritka, a
vildgirodalomban 15-20 esetet emlitenek. Ezen beliill is a dermatomyositis és a primer,
intramuscularis kiindulasu, follicularis, centrumbdl eredé B-sejtes lymphoma tarsuldsa egy
esetben keriilt lefrasra (15). Kiilonos figyelmet érdemel a kérlefolyds sordn a Boeck-sarcoidosis
megjelenése is. Ennek a hdarom, 6nmagdban is nagy jelentdségli korképnek az egymds utdni
lezajldsa komplex immunreguldcids zavarra utal. Erdekessége az esetnek az is, hogy egy Th2-
tdlsdllyal indul6, humordlis szinten zajlé dermatomyositises folyamat &tcsapott egy, a
sarcoidosisra jellemzd Thl-tdlsidllyal jar6 folyamatba, majd — valdszinlileg az alkalmazott
immunszuppressziv terdpia hatdsdra is — ismét Th2-tdlsilyos folyamatok keriiltek eldtérbe.
Betegiink tobb alkalommal részesiilt tartés immunszuppressziv kezelésben. Ez, illetve
onmagdban a krénikus antigénstimulus is — ami mindhdrom betegségnek kozos vondsa —
mindenképpen szerepet jatszhatott a mdsodlagos lymphoma kialakuldsaban.
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LATE COMPLICATION OF EXTRANODAL LYMPHOMA FOLLOWING DERMATOMYOSITIS

INTRODUCTION — Intramuscular follicular B-cell lymphoma is a rare entity of malignant lymphomas
complicating the disease course of dermato/polymyositis.

CASE REPORT - The authors report a female patient who was diagnosed with dermatomyositis in 1963
(age of 36). She was given steroid and hydroxychloroquine therapy. In 1973 she was treated with
steroid for Boeck sarcoidosis. In 1999, she was treated for steroid therapy again for reoccurence of
dermatomyositis. In 2000, a histological diagnosis of primary intramuscular follicular lymphoma was
established from the right thigh region. She was given several courses of polychemotherapy and
radiation therapy, but the lymphoma was difficult to control, and she died of progressive disease in
2003.

CONCLUSION - |t is an interesting case as 37 years elapsed since the diagnosis of dermatomyositis
before the lymphoma has started. We could not state a definite relation between the myositis and the
lymphoma but the increased frequency of autoimmune diseases is probably due to immune regulatory
problems, that have eventually led to the appearance of the rapidly growing indolent lymphoma.

dermatomyositis, non-Hodgkin-lymphoma, sarcoidosis
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