
Bevezetés

Az idiopathiás inflammatoricus myopathiák (IIM)
közé (1. táblázat) sorolt polymyositis (PM) és
dermatomyositis (DM) a szisztémás autoimmun
betegségek közé tartozó kórképek, melyekre szim-
metrikus végtagövi izomgyengeség, valamint DM
esetén típusos bôrelváltozások (heliotrop rash,
Gottron-papula, Gottron-jel és -tünet, erythema a

ruhakivágásnak mefelelôen, ún. V-jel) jelenléte
jellemzô (1–3. ábra).

Az IIM-ek rosszindulatú daganatokkal való
társulása évtizedek óta foglalkoztatja a kutatókat
és a klinikusokat. 1916-ban Stertz ismertette elô-
ször biopsziával igazolt DM-ben és gyomor ade-
nocarcinomában szenvedô betegének esetét (29).
A késôbbiek során számos tanulmányban vizsgál-
ták a PM/DM és a daganatos betegségek közötti
kapcsolatot. A tumorral való társulás gyakorisá-
gát a legtöbb esetben emelkedettnek találták, kü-
lönösen DM esetében. A PM/DM-en kívül az IIM-
ek több formája is társulhat tumorral: juvenilis
IIM, amyopathiás DM (ADM), zárványtestes
myositis (IBM) (7, 26, 32). 
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A vizsgálat célja: A polymyositis/dermatomyositis (PM/DM) rosszindulatú dagana-
tokkal történô társulását vizsgáltuk 214 PM/DM-es betegünk gondozása során, vala-
mint tanulmányoztuk a daganattal társult esetek klinikai sajátosságait és a terápiás
válaszreakció módosulásait. Vizsgálati módszer: A DEOEC III. sz. Belgyógyászati
Klinika Immunológia szakrendelése által 1985 óta gondozott PM/DM-es betegek
adatainak retrospektív elemzése a rendelkezésre álló dokumentációk alapján. Ered-
mények: 60 DM-es betegünk gondozása során 9 beteg esetében igazolódott daganat.
5 beteg esetében a DM-mel egyidôben, 4 beteg esetében pedig 2-2-3-7 évvel a DM
megjelenése után. 154 PM-es betegünkben nem jelentkezett daganat. Következteté-
sek: A DM-es betegek 15%-ában jelentkezett daganatos megbetegedés. A betegek sú-
lyos bôrtüneteket mutattak, melyek a DM terápiájára nehezen reagáltak. A daganat-
tal egyidôben jelentkezô DM-es betegek agresszívebb kezelést igényeltek, gyakran
volt szükség szteroid mellett egyéb immunszuppresszív szerek alkalmazására is. A
daganat terápiáját (mûtét, sugárterápia) követôen a bôr- és az izomtünetek jobban
voltak befolyásolhatóak. Magyar Onkológia 46:253–259, 2002

Aims of the study: In the 214 polymyositis/dermatomyositis patients in our
department we studied the association of polymyositis/dermatomyositis with
malignant tumors, the clinical specificities and therapeutic response changes in
these cases. Methods: Retrospective analysis of the data available since 1985 of the
patients treated at the DEOEC 3rd Department of Internal Medicine. Results:
From 60 patients with dermatomyositis 9 were diagnosed with neoplasia. In 5
patients simultaneously with the dematomyositis diagnosis, in the other 4
patients 2-2-3-7 years after the onset of dermatomyositis. In the 154 patients with
polymyositis we did not observe development of tumors. Conclusions: Neoplasm
was observed in 15% of patients with dermatomyositis. The patients presented
with serious skin involvement which did not respond well to the dermatomyositis
treatment. The patients in whom tumors developed simultaneously with the
dermatomyositis required more aggressive treatment. After the therapy of the tu-
mor (surgery, radiotherapy), the skin and muscle symptomps responded better to
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A myositisek és a daganatos megbetegedések
együttes elôfordulására több etiológiai tényezôt is
valószínûsítenek (23):
1. paraneoplasiás szindróma – a daganat által

termelt bioaktív anyagok hozzák létre az
izom- és bôrellenes immunreakciókat 

2. kompromittált immunrendszer közös oki sze-
repe a daganat és a myositis keletkezésében (1)

3. a myositis kezelésére használt citotoxikus
ágensek által kiváltott malignus transzformáció 

4. közös környezeti tényezôk (vírusok, vegyi
anyagok), melyek egyben karcinogének és az

immunreakció triggerelésében is szerepet
játszhatnak

5. olyan daganatellenes immunreakció kiváltá-
sa, mely a bôr- és az izomantigénekkel való
keresztreakció során autoimmun szindrómá-
vá alakul át.
A myositisekkel társuló daganatféleségek he-

terogenitása miatt a vírusok, a karcinogének és a
keresztreaktivitás kóroki szerepe kevésbé való-
színû (5).

A myositises betegek 20–30%-ában mutatha-
tók ki a betegség patomechanizmusában fontos
szereppel bíró, nagyfokú betegség-specificitással
rendelkezô és a betegségaktivitással korreláló
myositis-specifikus autoantitestek (MSA). Az
MSA-pozitivitás alapján tüneteikben, lefolyásuk-
ban, prognózisukban egymástól eltérô szerológiai
alcsoportok állíthatók fel (19, 22), melyek megha-
tározása segítheti a diagnózis felállítását és az
adekvát terápia kiválasztását. A leggyakoribb
MSA az anti-szintetázok közé tartozó anti-Jo-1,
mely a hisztidil-tRNS-szintetáz ellen irányul. Po-
zitivitása esetén gyakoribb az interstitialis tüdô-
betegség (ILD) jelenléte (10). DM-ben és tumor-
ral társuló myositisben a nucleolus protein
(helikáz) ellen termelôdô anti-Mi-2 autoantitestet
észlelték (19).

A DEOEC III. sz. Belgyógyászati Klinika Im-
munológia szakrendelésén 1985 óta gondozunk
PM/DM-es betegeket. A 214 myositises beteg kö-
vetése során a daganatos megbetegedések elôfor-
dulását vizsgáltuk. Célunk a daganattal társult
PM/DM esetek klinikai és immunológiai sajátos-
ságainak a tanulmányozása. 

Betegek és módszerek
Tanulmányunkban az 1985 és 2001 között gondo-
zott PM/DM-es betegeink klinikai és laboratóriu-
mi paramétereinek retrospektív elemzését végez-
tük el a rendelkezésre álló dokumentációk (kór-
rajzok, gondozási lapok és ambuláns lapok) alap-
ján. Elemeztük a vázizomzatot érintô tüneteket, a
DM-re karakterisztikus bôrtüneteket, valamint a
PM/DM-ben elôforduló extramuscularis mani-
fesztációk (arthralgia, Raynaud-szindróma, szív-
izom-érintettség, ILD, dysphagia) jelenlétét. Vizs-
gáltuk az anti-Jo-1 autoantitest jelenlétét, illetve
hiányát a betegek szérumában. Elemeztük az al-
kalmazott terápiára fellépô válaszreakciókat is.

A PM/DM diagnózisát minden esetben Bohan
és Peter 1975-ben kidolgozott kritériumrendszere
(4) alapján állítottuk fel, amely öt fô kritériumot
határoz meg: 
1. a proximalis végtagizmok szimmetrikus gyen-

gesége
2. pozitív izombiopszia: mononukleáris sejtes

infiltráció, fagocitózis, nekrózis, az izomros-
tok de- és regenerációja, kapilláris-elzáródás,
a kötôszövet felszaporodása

3. az izomenzimek (CK, aldoláz, GOT, GPT,
LDH) szérumszintjének emelkedése

4. az elektromiogramon (EMG) a myopathiára
jellegzetes triász jelenléte: kis amplitúdójú,
polifázisos hullámok; magas frekvenciájú tüs-
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I. felnôttkori polymyositis 

II. felnôttkori dermatomyositis

III. tumorral társult myositis

IV. gyermekkori myositis

V. más autoimmun betegségekkel társult myositis (overlap szindrómák)

VI. zárványtestes myositis

VII. Egyéb, ritka myositisek: amyopathiás dermatomyositis, focalis
myositis, proliferativ myositis, orbitalis myositis, eosinophiliás
myositis, granulomatosus myositis

1. táblázat. 
Idiopathiás
inflammatoricus
myopathiák
klinikopatológiai
csoportosítása

1. ábra.
Heliotrop rash: a felsô
szemhéj lilás elszínezô-
dése, periorbitalis
oedemával, vörös
erythemával az arcon

2. ábra.
Gottron-tünet: szimmet-
rikus, lilás erythema a
könyökön 

3. ábra.
V-jel: vörös erythema
a nyakon és a ruha
kivágásának megfele-
lôen a mellkason
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kék; spontán fibrilláció és pozitív meredek
hullámok

5. karakterisztikus bôrtünetek.
Az bôrizombiopsziák a DEOEC II. sz. Sebészeti

Klinikáján történtek, szövettani értékelésüket a
DEOEC Pathológiai Intézete végezte. A tüdôérin-
tettség megítélése a DEOEC Radiológiai Klinikán
végzett HRCT vizsgálattal történt. Az anti-Jo-1
autoantitest meghatározását a szérumból a DEOEC
III. sz. Belgyógyászati Klinika Regionális Immuno-
lógiai Laboratóriumában ELISA kittel (Cogent) vé-
gezték. A daganatos betegség diagnózisa a klinikai
vizsgálatok mellett minden esetben szövettani
vizsgálaton alapult.

Esetismertetések és eredmények
1985 és 2001 között 214 PM/DM-es beteget diag-
nosztizáltunk. Ebbôl 154 beteg PM-es, 60 beteg
DM-es volt. Mivel 154 PM-es betegünk egyikénél
sem fordult elô tumor, csak a DM-es betegeink
adatait dolgoztuk fel cikkünkben. 60 DM-es bete-
günkbôl 9 esetében igazolódott malignus megbe-
tegedés (15%). 

Daganattal társult eseteink részletes ismerte-
tését a 2. táblázat tartalmazza.

71 éves nôbetegünk esetében az intraductalis
emlôcarcinoma igazolását megelôzôen 1 hónap-
pal jellegzetes Gottron-papulák, V-jel, valamint
heliotrop rash volt észlelhetô a proximalis vég-
tagizmok mérsékelt gyengeségével. Az elvégzett
bôrizombiopszia szövettani vizsgálata is igazolta a
DM fennállását. Az emlô eltávolítása után a DM-
es bôr- és izomtünetek kis adag szteroid terápia
(0,25 mg/kg/die) hatására 2 hónap alatt teljesen
megszûntek. A beteg DM-e remisszióba került,
betegsége 4 éve áll fenn, az utóbbi 22 hónapban
terápiát nem igényelt. Daganatkiújulás sem volt
igazolható. 

45 éves nôbetegünknek ductalis emlôcarcino-
mája igazolódott, a daganat eltávolítását követô-
en irradiációs kezelésben (40–40 Gy) és adjuváns
CMF (cyclophosphamid, methotrexat C, 5-fluo-
rouracyl) kúrában részesült. A daganat diagnosz-
tizálását követôen 2 hónappal kifejezett proxima-
lis végtagizom-gyengesége jelentkezett, kifeké-
lyesedô Gottron-papulákkal, heliotrop rash-sel,
erythemával és dysphagiával, majd a beteg moz-
gásképtelenné vált. CK-értéke 2500 U/l volt. A
DM diagnózisát bôrizombiopszia szövettani vizs-
gálata is alátámasztotta. 2 mg/kg/die szteroid te-
rápiát alkalmaztunk 2 hétig, majd ezt követôen
1,5 mg/kg/die dózisban 1 hónapig. Izomereje fo-
kozatosan visszatért, nyelése rendezôdött. Prob-
lémát a kifekélyesedô, igen nehezen befolyásol-
ható bôrelváltozások jelentettek, melyek csak 3
évig tartó szteroid (0,5 mg/kg/die) kezelést köve-
tôen kerültek remisszióba. Betegsége 7 éve áll
fenn, daganata és dermatomyositise remisszió-
ban van. 

52 éves nôbetegünknél ductalis invasiv emlô-
tumor igazolódott, mûtétet követôen CMF kúrá-
ban részesült. A daganat diagnosztizálását követô
4. hónapban igen kifejezett erythema jelent meg
az arcon és a mellkason. Periorbitalis oedema,

heliotrop rash, kifekélyesedô Gottron-papulák és
súlyos proximalis végtagizom-gyengeség is jelent-
keztek. Az elvégzett biopszia szövettani vizsgálata
is igazolta a DM fennálltát. 1–1,5 mg/kg/die szte-
roid terápia 1 hónapon keresztül történô alkalma-
zása nem volt effektív, a beteg bôrtünetei nem
mérséklôdtek, izomereje nem javult, emiatt
cyclosporin A (CsA) (5 mg/kg/die) kezelést indí-
tottunk, amelyre a beteg jól reagált. Bôrtünetei
mérséklôdtek, izomereje javult, de 2 hónapig tar-
tó javulást követôen myositisében visszaesés kö-
vetkezett be. Izomereje ismét csökkent, légzô-
izom-érintettség alakult ki, következményes tüdô-
gyulladással, amely a beteg halálához vezetett. 

46 éves férfi betegünknél igen kifejezett pro-
ximalis végtagizom-gyengeség jelentkezett, V-jel,
heliotrop rash, valamint Gottron-papulák is ész-
lelhetôek voltak. CK-értéke 1480 U/l volt. Bôr-
izombiopszia is igazolta a DM fennálltát. A fenti
tünetek jelentkezését követôen elvégzett kopo-
nya MRI-vizsgálat epipharynxtumort igazolt,
amely szövettanilag planocellularis carcinomá-
nak bizonyult. Sugárterápiában (40–40 Gy) része-
sült és 1 mg/kg/die dózisban szteroid terápiát al-
kalmaztunk. Ennek hatására megszûntek myosi-
tises tünetei, az LDH- és CK-értékek 1 hónap
alatt normalizálódtak, de bôrtünetei szteroiddal
igen nehezen voltak befolyásolhatóak. Ezért 5
mg/kg/die dózisban CsA kezelést alkalmaztunk
fél évig, amelynek hatására bôrtünetei mérsék-
lôdtek, de a CsA elhagyását követôen 1 hónap
múlva ismét igen kifejezetté váltak. Ekkor 0,4
g/kg/die dózisban havonta 3 napig intravénás
immunglobulin (IVIG) kezelést indítottunk, ösz-
szesen 9 ciklusban részesült. Kifekélyesedô Gott-
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Beteg Nem Kor DM és Tu Daganat DM Terápiára adott 
megjelenése típusa terápia válasz

1 nô 71 Tu - DM Intraductalis Szteroid Mûtét után 
emlôcarcinoma remisszió

2 nô 45 Tu - DM Intraductalis Szteroid Remisszió
emlôcarcinoma

3 nô 52 Tu - DM Intraductalis Szteroid, Meghalt 
emlôcarcinoma CsA pneumoniában

4 ffi 46 Tu - DM Epipharynxtumor Szteroid, Bôrtünetek, a da-
(cc. planocellulare) CsA, IVIG ganat RT-ja után

megszûnt a
myositis

5 nô 59 DM – 7 év – Tu colon (adenocc.) Szteroid, Remisszió
AZA

6 ffi 60 DM – 2 év – Tu Melanoma Szteroid, Mûtét után javult 
AZA a myositis,

remisszió

7 ffi 58 DM – Tu Gyomor Szteroid Meghalt
(adenocc.)

8 nô 67 DM – 2 év – Tu Kaposi-sarcoma Szteroid, Meghalt 
MTX tüdôemboliában

9 nô 54 DM – 3 év – Tu colon (adenocc.) Szteroid, Remisszió
AZA

DM: dermatomyositis, Tu: daganat, CsA: cyclosporin A, AZA: azathioprine, IVIG: intravénás immunglobulin,
MTX: methotrexat

2. táblázat.
Daganattal társult
DM-es betegek klinikai
jellemzôi
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ron-papulái begyógyultak, myositise remisszió-
ban került és a tumor sem recidivált. Betegsége 6
éve áll fenn. 

59 éves nôbetegünknél DM-re jellegzetes bôr-
tünetek jelentkeztek izomgyengeséggel. Biopszia
szövettani vizsgálata is igazolta a DM diagnózisát.
0,5 mg/kg/die szteroid terápia hatására betegsé-
ge egyensúlyba került, a szteroid dózisának csök-
kentése mellett azathioprin (AZA) terápiát épí-
tettünk be 0,5 mg/kg/die dózisban. Betegségének
hetedik évében, amikor a beteg már 6,5 éve
remisszióban volt, a sigmabélben adenocarcino-
ma igazolódott. A mûtétet követôen a beteg myo-
sitise nem aktiválódott, a daganat eltávolítása óta
5 év telt el. 

60 éves férfibetegünknél DM-re jellegzetes
bôrtünetek jelentkeztek, igen kifejezett proxima-
lis végtagizom-gyengeséggel. Az izombiopszia is
igazolta a DM fennállását. 0,5 mg/kg/die szteroid
terápia hatására betegsége egyensúlyba került. A
szteroid dózisának csökkentésekor a terápiát
AZA kezeléssel egészítettük ki (1 mg/kg/die). A
DM diagnózisát követôen két évvel melanoma
igazolódott, amelyet mûtétileg eltávolítottak. Be-
tegsége 8 éve áll fenn. Relapsus nem jelentke-
zett.

58 éves férfibetegünk igen súlyos, elesett,
mozgásképtelen állapotban, kifejezett DM-re jel-
legzetes bôrtünetekkel, légzési nehezítettséggel
került felvételre klinikánkra. Bôrizombiopszia is
alátámasztotta a DM fennállását. Gastroscopiával
gyomor adenocarcinoma igazolódott, palliatív
mûtét történt. Betegünknél 2 mg/kg/die dózis-
ban alkalmazott szteroid terápia sem volt hatá-
sos. Légzôizmok érintettsége következtében ki-
alakult légzési elégtelenség vezetett a beteg halá-
lához, a diagnózis felállítását követôen 5 héttel. 

67 éves nôbetegünknél kifejezett proximalis
végtagizom-gyengeség, heliotrop rash, Gottron-

papula, erythema jelentkezett. Szövettani vizsgá-
lat is igazolta a DM diagnózisát. Betegünknél az 1
mg/kg/die dózisban alkalmazott szteroid terápia
hatásos volt, de a dózis csökkentésekor (0,5
mg/kg/die) a tünetek súlyosbodását tapasztal-
tuk, emiatt 7,5 mg/kg/die dózisban methotrexat
(MTX) kezelést indítottunk. Betegünkben a DM
diagnózisát követôen 2 évvel Kaposi-sarcoma je-
lentkezett, majd mélyvénás thrombosis alakult ki
és pulmonalis embolia vezetett a beteg halálához.

54 éves nôbetegünknél DM-re jellegzetes bôr-
tünetek jelentkeztek, proximalis végtagizom-
gyengeséggel. Szövettani vizsgálat is igazolta a
betegség fennállását. 0,5 mg/kg/die szteroid- és
0,5 mg/kg/die AZA terápiában részesült, beteg-
sége fél évig tartó kezelés hatására remisszióba
került. A DM igazolását követôen 3 évvel colon
adenocarcinoma igazolódott, amelynek mûtéti
eltávolítása megtörtént. Betegsége 5 éve áll fenn,
myositise egyensúlyban van, tumorrecidívát
nem észleltünk. 

Tumorral társult DM-es betegeink átlagélet-
kora 56,8 év (46-71 év) volt a DM diagnosztizálá-
sakor, nem szerinti eloszlásuk: 3 férfi és 6 nô
(1:2). A daganattal nem társult 51 DM-es bete-
günk átlagéletkora 39,6 év volt (20-72 év ), férfi és
nô arány 2:1. 

5 betegnél a DM-mel egyidôben jelentkezett a
tumor, 3 beteg esetében a DM diagnosztizálását
követôen 2–2–3 évvel, 1 esetben pedig 7 évvel a
DM igazolása után jelentkezett a daganatos meg-
betegedés. 

Azoknál a betegeknél, akiknél a daganat közel
egy idôben igazolódott a DM-mel, a lefolyás súlyo-
sabb volt. Két beteget veszítettünk el közülük, az
egyiket a tumor disszeminációja és a légzôizmok
érintettsége, a másikat légzôizom-érintettség és
pneumonia miatt. Az 5 beteg közül négyen igen
agresszív kezelést igényeltek (1–2 mg/kg/die
szteroid, ezenkívül 2 beteg CsA kezelésben, 1 be-
teg pedig IVIG terápiában részesült), és mindösz-
sze 1 beteg állapotát lehetett kis dózisú (0,25
mg/kg/die) szteroid terápiával rendezni. 

Annak a 4 betegnek az esetében, akikben a
daganat több évvel késôbb jelent meg, mint a
DM, csak egy beteg myositise igényelt agresszí-
vebb kezelést (szteroid és MTX terápiát alkalmaz-
tunk). Ezt a beteget pulmonalis emboliában ve-
szítettük el. A 4 beteg közül 3 dermatomyositise
kis dózisú szteroid és AZA kezelést igényelt, az
alkalmazott terápiával mindhármuk betegségét
egyensúlyban tudtuk tartani. 

9 daganattal társult DM-es betegünk kezelése
során tehát a kortikoszteroid mellett 2 esetben
volt szükség CsA adására, 1 beteg MTX, 3 beteg
AZA, 1 beteg pedig IVIG kezelésben is részesült.
A daganat terápiája – mûtéti eltávolítás, sugárte-
rápia – elônyösen befolyásolta a myositises beteg
terápiára adott válaszát. 51 daganattal nem tár-
sult DM-es betegünk közül 41-en csak szteroid te-
rápiát igényeltek és 10 daganattal nem társult
DM-es betegünk esetében kellett CsA kezelést al-
kalmaznunk. 

A daganattal társult DM-es betegek bôrtünetei
igen súlyosak voltak. Mind a 9 betegben kifeje-
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DM Daganattal társult DM

Gottron-papula 40 (78%) 9 (100%)

Heliotrop rash 51 (100%) 9 (100%)

V-jel 51 (100%) 9 (100%)

DM: dermatomyositis

Daganattal Daganattal 
nem társult DM társult DM

Proximalis végtagizom-gyengeség 51 (100%) 9 (100%)

Arthralgia 36 (70,5%) 7 (77%)

Tüdôérintettség 19 (37,3%) 5 (55,5%)

Szívérintettség 14 (27,5%) 0

Raynaud-szindróma 4 (7,8%) 0

Dysphagia 15 (29,4%) 2 (22%)

DM: dermatomyositis

4. táblázat. 51 DM-es és 9 daganattal társuló DM-es betegünk klinikai tüneteinek
elôfordulási gyakorisága

3. táblázat.
Daganattal társult
DM-es betegeink 
jellegzetes bôrtünetei
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zett Gottron-papulák jelentkeztek, 7 esetben felü-
letes fekélyek is észlelhetôek voltak. A daganattal
nem társult DM-es betegekben 78%-ban volt ész-
lelhetô Gottron-papulák jelenléte (3. táblázat), ki-
terjedésük sokkal kisebb volt, mint a daganattal
társult csoportban. A heliotrop rash és a V-jel
mindkét csoportban valamennyi betegben jelen
volt.

51 DM-es és a daganattal társult 9 DM-es bete-
günk szervi manifesztációinak elôfordulását a 4.
táblázat szemlélteti. Proximalis végtagizom-gyen-
geség mindkét csoportban valamennyi betegnél
jelen volt. Szívérintettséget és Raynaud-tünete-
ket a daganattal társult csoportban nem észlel-
tünk. Az arthralgia és a dysphagia mindkét cso-
portban hasonló mértékben fordult elô. A daga-
nattal társult DM-es betegek csoportjában a pul-
monalis érintettség gyakoribb volt, mint a daga-
nattal nem társuló DM-es betegek között. 

Az MSA-k közül az anti-Jo-1 jelenlétét vizsgál-
tuk. A daganattal társult DM-es betegek között
anti-Jo-1-pozitivitást nem észleltünk, a daganattal
nem társult DM-es csoportban 5 betegünknél volt
igazolható az anti-Jo-1 autoantitest jelenléte. 

Megbeszélés
214 gondozásban lévô PM/DM-es betegünk közül
154 PM-es betegünkben daganatos betegség nem
fordult elô. A DM-es betegek csoportjában (60 be-
teg) összesen 9 esetben igazolódott tumorral törté-
nô társulás (15%). A myositis és a daganatos meg-
betegedések társulásának gyakorisága nemzetközi
irodalmi adatok alapján igen változó, 7–66% közöt-
ti (18, 33). Kevés az olyan tanulmány, amelyben
nem találtak összefüggést a PM/DM és a maligni-
tás elôfordulása között (17, 20, 21). A diagnoszti-
kus kritériumrendszert Bohan és Peter 1975-ben
publikálta (4), így – különösen a régebbi tanulmá-
nyok esetében – az eredményeket befolyásolja az
is, hogy a diagnózist mi alapján állították fel. To-
vábbi nehézséget jelent, hogy ez a rendszer sem
tökéletes, mivel a DM diagnózisához megköveteli
a bôrtünetek jelenlétét, ugyanakkor a DM izomel-
változásai jelen lehetnek subtilis bôrelváltozások-
kal vagy bôrtünetek nélkül is (9). Így a klinikai tü-
netek alapján ezek a valójában DM-es esetek
könnyen PM-ként diagnosztizálhatók. (Az Ameri-
can Academy of Dermatology ajánlása szerint a
DM nemcsak a bôrtünetek jelenléte esetén, ha-
nem kevésbé specifikus bôrtünetek és a myositis
alapján is igazolható. Kétséges esetekben bôrbiop-
szia elvégzését javasolja (11).

Több tanulmányban is meghatározták PM/DM-
es betegekben a daganatos betegség relatív rizikójá-
nak (RR) mértékét. Zantos és munkatársai négy ta-
nulmány meta-analízise alapján 1078 PM/DM-es
beteget vizsgálva DM-ben 4,4-nek, PM-ben 2,1-nek
találta az RR-t (95%-os konfidenciaintervallum
/CI/ mellett) (34). Stockton és munkatársai 705 be-
tegben vizsgálták a PM/DM diagnosztizálása után
jelentkezô tumor RR-jét, DM-es betegekben ezt 7,7-
nek, PM-esekben pedig 2,1-nek találták (CI 95%).
Felvetôdött, hogy a rizikó mértékét befolyásolhatja
a PM/DM diagnózisának megállapítása után törté-

nô kiterjedt tumorkutatás is, ezért meghatározták
az RR-t azon betegek kizárásával, akikben a
PM/DM diagnózisa körüli 3 hónapban igazolódott
a malignitás. Így DM-ben 3,3, PM-ben 1,6 volt az
RR (30). Hill és munkatársai a közelmúltban Své-
dországban, Finnországban és Dániában elvégzett
populációs vizsgálatok eredményeit összesítve és
felülvizsgálva a daganatos betegség RR-jét DM-ben
3-szorosnak, PM-ben 1,3-szorosnak találták (CI
95%) (14). Ezekben a tanulmányokban a PM/DM
diagnózisa nem minden esetben alapult szövettani
vizsgálaton, ezért feltételezhetô, hogy a tévesen
PM-nek diagnosztizált DM-es esetek is hozzájárul-
hatnak a daganatos betegség emelkedett rizikójá-
hoz PM-ben. Ugyanakkor – mint a késôbbiekben
láthatjuk – a PM-mel más típusú daganatos beteg-
ségek társulnak, mint a DM-mel, így valószínû,
hogy a PM-ben is kis mértékû, de valós a rizikó.
Buchbinder biopsziával igazolt IIM-es betegekben
vizsgálta a malignitás rizikóját, DM-ben az RR 6,2-
szeres, PM-ben 2,0-szeres, IBM-ben 2,4-szeres volt
(CI 95%) (6). Az IIM-ek más formáinak daganatok-
kal való társulását még nem bizonyítják populációs
vizsgálatok. Esetriportok alapján az ADM és egyéb,
ritkább IIM-ek is társulhatnak malignus betegsé-
gekkel (32). 

Irodalmi adatok és saját eredményeink –
mindegyik daganattal társult DM-es betegünk 45
év feletti volt – is azt igazolják, hogy a daganattal
társuló myositises betegek idôsebbek, mint a da-
ganattal nem társuló myositises betegek. Habár a
myositis daganattal történô társulása gyakoribb
idôsebbekben (>45 év), a rizikó a 45 évnél fiata-
labbakban is emelkedett az egészséges populáció-
hoz képest (14, 30). Általában több nôbetegben ír-
ják le a daganattal történô társulást, mint férfibe-
tegben (30). Saját anyagunkban is 6 nôbetegben
és 3 férfi betegben igazolódott a myositis daganat-
tal történô társulása. 

Bár a daganatok széles spektruma társulhat
myositisszel, bizonyos típusok nagyobb gyakori-
sággal figyelhetôk meg. Felnôttekben az ovarium-
carcinoma (31), a tüdôtumor (12), a lymphomák és
a gyomortumor, gyermekekben pedig a hematoló-
giai kórképek fordulnak elô gyakrabban (26), de
ritkábban más daganatféleségek is társulnak, pél-
dául hererák, thymoma (33). Az ázsiai populáció-
ban a nasopharyngealis carcinoma a leggyakoribb
típus (2, 24), ebben a genetikai háttérnek és az elté-
rô táplálkozási szokásoknak is szerepe lehet. A Hill
és munkatársai által végzett epidemiológiai vizsgá-
lat elég nagy létszámú (1532 beteg) volt ahhoz,
hogy meghatározzák az egyes daganattípusok sze-
rinti RR-t. DM-ben leginkább az ovariumcarcino-
ma, a tüdôtumor, a pancreastumor, a gyomortu-
mor, a colorectalis daganatok és a non-Hodgkin-
lymphoma (NHL), PM-ben pedig az NHL, a tüdôtu-
mor és a hólyagcarcinoma RR-je volt fokozott. Eb-
ben a tanulmányban vizsgálták a szövettani típu-
sokkal (a tüdôtumor kivételével) való összefüggést
is, és azt tapasztalták, hogy DM-ben az adenocarci-
noma, PM-ben pedig a hematológiai tumorok for-
dulnak elô a leggyakrabban (14). Betegeink közül
kettôben vastagbél adenocarcinoma jelentkezett,
egy betegnek volt gyomor adenocarcinomája. Ova-
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riumcarcinoma és lymphoma saját beteganya-
gunkban nem fordult elô.

A daganat megjelenhet a myositis elôtt, vele
egyidôben, illetve évekkel a myositis kimutatása
után is (8). A daganatos megbetegedés RR-je a
myositis diagnosztizálásának idôpontja körül a
legnagyobb, és különösen DM-ben évekig magas
maradhat (14, 30). 5 betegünknél a daganat és a
DM közel egyidôben (négy hónapos intervallum-
ban) jelentkezett, 4 betegünk esetében 2–2–3–7
évvel követte a daganat a DM-et. 

Különösen a myositishez évek múlva csatla-
kozó daganatok esetében felvetôdik a myositis te-
rápiája során alkalmazott immunszuppresszív
szerek daganatképzôdésben játszott szerepe. A
szintén immunmediált rheumatoid arthritisben
az azathioprin a lymphoproliferativ betegségek, a
cyclophoshamid a hólyagcarcinoma elôfordulásá-
nak gyakoriságát növeli (25, 28). Alacsony dózisú
methotrexat alkalmazása mellett is megfigyelték
lymphoma kialakulását rheumatoid arthritisben
(16). Érdekes, hogy Airio a citotoxikus terápiában
részesülô myositises betegek körében a dagana-
tos betegség rizikóját kisebbnek találta (1). Né-
hány esetben a myositis a daganatos betegség ke-
zelése után fejlôdik ki, ezekben az esetekben a
myositis talán a tumor terápiájának késôi szövôd-
ménye lehet (hydroxyurea, IFN-α, csontvelô-
transzplantáció) (27). A daganattal társult DM-es
betegeink közül 1 esetben methotrexat, 3 esetben
azathioprin kezelés történt. 

A DM számos betegben paraneoplasticus
szindrómaként jelentkezik. Ilyenkor a myositis
kórlefolyása a malignus betegségével korrelál, a
daganat sikeres kezelése esetén a DM bôr- és
izomtünetei gyorsan javulnak, viszont a malig-
nus betegség visszatérésével a DM is rosszabbo-
dik. Ezekben a betegekben a CK gyakran a nor-
mális tartományon belül marad, és ritkább közöt-
tük az MSA-k elôfordulása (14, 23).

Munkánkban olyan prognosztikai faktorok lé-
tezését is kerestük, amelyek a daganatos megbe-
tegedés együttes jelenlétére utalhatnak. Esetri-
portok az alábbi tényezôk prediktív szerepét su-
gallják: idôskor, terápiarezisztens erythroderma,
kiterjedt vagy atipikus rash, gyorsan progrediáló
súlyos izomgyengeség, szerológiai eltérések hiá-
nya, valamint a daganatos betegségek egyéb rizi-
kófaktorai (27). Gallais és munkatársai a nekroti-
záló bôrjelenségeket és a kínzó bôrviszketés meg-
jelenését jelölték meg prediktív tényezôként
(13). Egy másik tanulmányban a daganattal tár-
suló myositises betegekben gyakoribbak voltak a
kiterjedt bôrtünetek, és gyakrabban volt gyorsult
a süllyedés (3). Hunger a cutan leukocytoclasti-
cus vasculitis szignifikánsan gyakoribb elôfordu-
lását írta le daganattal társult DM-es betegeiben
(15). Saját tanulmányunkban 9 beteg közül 7
esetben súlyos bôrtüneteket észleltünk. A Gott-
ron-papulák kifekélyesedtek és igen nehezen
gyógyultak be. A proximalis végtagizom-gyenge-
ség valamennyi betegben jelen volt, arthralgia és
dysphagia mind a daganatos, mind a nem daga-
natos DM-es betegekben hasonló mértékben volt
jelen. Pulmonalis érintettség a daganattal társult

formában nagyobb gyakorisággal fordult elô.
Szívérintettséget, Raynaud-szindrómát a daganat-
tal társult formában nem észleltünk (3. táblázat).

Love és munkatársai 212 IIM-es betegben vizs-
gálták az MSA-k és egyéb autoantitestek jelenlé-
tének gyakoriságát és társulását klinikai jellegze-
tességekkel. Tumorral társuló IIM-es betegeikben
volt a legkisebb gyakoriságú az autoantitestek elô-
fordulása, az MSA-k közül a leggyakoribb anti-Jo-1
autoantitest nem fordult elô, míg az elsôsorban
DM-re karakterisztikus anti-Mi-2 autoantitest a tu-
morral társuló betegek 9%-ának szérumában volt
jelen (19). MSA jelenlétét a daganattal társult DM-
es csoportban nem tudtunk igazolni, a daganattal
nem társult DM-es csoportban 5 betegnél volt iga-
zolható anti-Jo-1-pozitivitás.

Összefoglalva a 15 éves követés alatt a DM-es
betegeink 15%-ában jelentkezett malignus meg-
betegedés. A daganattal társuló myositisben
gyakrabban volt szükség szteroid mellett egyéb
immunszuppresszív szerek adására is. A bôrtüne-
tek súlyosabbak és nehezebben kezelhetôek vol-
tak, mint a daganattal nem társuló DM-es bete-
gekben. A daganat sikeres kezelése jelentôsen ja-
vította a DM klinikai lefolyását.

Myositisben javasolt a betegek évenkénti
rendszeres fizikális vizsgálata, teljes vérkép, vize-
let-, székletvizsgálat, a nyirokcsomó-régiók vizs-
gálata, rectalis digitalis vizsgálat, mellkasröntgen
és nôgyógyászati vizsgálat (emlôvizsgálat, onkoci-
tológiai vizsgálat, CA-125) elvégzése. Fontos, hogy
a tumorkutatás egyedileg megtervezve (IIM típu-
sától, kortól, nemtôl és etnikumtól függôen) min-
den betegben történjen meg. A továbbiakban
olyan prospektív tanulmányok szükségesek, ahol
az IIM-ek diagnosztizálása azonos kritériumrend-
szer és szövettani vizsgálat alapján történik, hogy
pontosan definiálhassuk a rizikófaktorokat és ér-
tékelhessük az alkalmazott szûrôvizsgálatok hasz-
nosságát, valamint meghatározhassuk a tumorral
nem társuló betegek követésének módszerét.
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