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Dermatomyositishez tarsulg,
kés6éi megjelenésli extranodalis follicularis
lymphoma

Vancsa Andrea, Ponyi Andrea, Constantin Tamas, Gergely Lajos,
Danké Katalin

BEVEZETES — A dermato-, polymyositishez tarsu-
[6 malignomak kozott ritka entitdsnak szamit a
primer, intramuscularis megjelenésti, B-sejtes
follicularis, non-Hodgkin-lymphoma. Eddig csak
egy ilyen esetet kozoltek az irodalomban.
ESETISMERTETES — A szerzék egy nébetegiik
kortorténetét ismertetik. A beteg 1963-ban, 36
éves kordban dermatomyositis miatt hydroxy-
chloroquin- és szteroidkezelésben részesiilt. Tiz
évvel késébb Boeck-sarcoidosis miatt szteroid
monoterapidval kezelték. Dermatomyositise ki-
Gjult, ezért 1999-ben ismét kezelni kellett. 2000-
ben a jobb combon kialakult Gj elvéltozas szo-
vettannal follicularis, centrumsejtes non-Hodg-
kin-lymphomaénak bizonyult. Kemoterapias ke-
zelésekkel részleges javulast tudtak elérni. A be-
tegség tobbszor kidjult, végil 2003-ban a beteg
a lymphoma generalizalt progresszidja miatt
meghalt.

KOVETKEZTETES — Az eset kiilonlegessége,
hogy egy beteg esetében tiz évvel a derma-
tomyositis  kialakuldsat kovetéen sarcoidosis,
majd 37 év mdlva non-Hodgkin-lymphoma fej-
[6dott ki. Egyértelmd ok-okozati 6sszefliggést
nem tudtak bizonyitani, de a halmozott im-
munpatogenezisli betegségek hétterében levd
immunregulaciés zavar valészinlleg kozrejat-
szott a gyorsan kialakuld, kezelésekre csak rész-
ben reagdlé és végil fatdlis kimenetelG lym-
phoma kialakuldsaban.

dermatomyositis, non-Hodgkin-lymphoma,
sarcoidosis

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 dermatomyo-
sitis 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 - It is an interesting case as 37
years elapsed since the diagnosis of dermato-
myositis 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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Ggy tlinik, szorosabb a kapcsolat az idiopa-

thids gyulladdsos myopathidk egyes csoportjai
és a malignus megbetegedések kozott. Az 4j szemlélet
kialakuldsdhoz hozzdjarulhatott ennek a betegségeso-
portnak Whitaker szerint médositott klasszifikacioja,
amely a korabbiakkal (Bohan és Peter) ellentétben nem
onmagiban csak a klintkumot, vagy a patolégiai kri-
tériumokat veszi figyelembe (7). A klinikumban ma ez
utébbit hasznaljuk a gyakorlatban valé jobb alkalmaz-
hat6sdga miatt (2) (1. tdblizat).

A fent emlitett tanulmanyok alapjin a dermato-,
polymyositises esetek 20-30%-4ban malignoma is ki-
alakul, és ez gyakrabban fordul el8 a dermatomyo-
sitises, mint a polymyositises betegek esetében (3-5).
Arra, hogy dermatomyositisben valamivel gyakrabban
talilkozunk non-Hodgkin-lymphomaval, a betegség
patomechanizmusa ad magyarazatot. Ebben az esetben
ugyanis — ellentétben a polymyositissel — a folyamat
dént8en humorilis szinten zajlik. Az endomysialis
erek endotheliuma, autoantigénjei és az elleniik képzs-
d§ antitestek immunkomplexei vasculitis kialakuldsi-
hoz vezetnek. A komplementkomponensek kérositjik
az érfalat és ez poli-, majd oligo-, illetve monoklonilis
B-sejt-proliferacihoz vezet. Az idiopathids gyullada-
sos myopathids megbetegedésekben ritkdn alakul ki
malignoma, mds poliszisztémds autoimmun betegsé-
gekkel 6sszehasonlitva. Ezeknek a betegeknek az ese-
tében — kiilondsen a betegség kialakuldsit megel&z8 és
az azt kovetd egy évben — a rosszindulatti daganatok
kialakuldsdnak kockazata koriilbelil 6tszorose az dtlag-
populdciéénak. A kialakulis mechanizmusa alapjin a
kérformékat az aldbbiak szerint osztilyozhatjuk.

—Szolid tumorok, leggyakrabban adenocarcinomit
kisér8 paraneoplasids szindréma formajiban jelentkezd
esetek.

— Poliszisztémas és szervspecifikus autoimmun be-
tegségekben jelen 1év8 immunreguliciés zavar kovet-
keztében kialakulé malignus kérképek.

— Immunszuppressziv kezelés (elsGsorban alkildlé-
szerek) kovetkezményeként kialakulé daganatos be-
tegségek.

ﬁ z utébbi id8kben késziilt tanulminyok alapjan

__ 1. TABLAZAT

Az idiopathids gyulladdsos myopathidk Whitaker-féle
besoroldsa

I. Feln&ttkori polymyositis.

II. Feln8ttkori dermatomyositis.
III. Tumorral tirsult myositis.

IV. Gyermekkori myositis.

V. Mis autoimmun betegségekkel tirsult myositis.
VI. Zirvinytestes myositis.

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

—Igen ritkdn igazolhat6 a két betegség egymadstol
tiiggetlen lefolyasa is.

Ritka entitds az amyopathids dermatomyositist utin-
26 T-sejtes, cutan lymphoma, ez azonban nem két be-
tegség.

Az els8 csoportra jellemz8, hogy a dermato-, poly-
myositis mint paraneoplasids jelenség kialakuldsa dtla-
gosan 1-5 évvel megel&zheti a carcinoma kialakuldsit.
Az ilyen dokumentalt esetek szdma az utébbi idben
névekszik, 50 éves kor felett pedig ugrsszertien meg-
n8 az 50 év alatti dermato-, polymyositises populdcio-
hoz viszonyitva. Bizonyos szolid tumorok (ovarium,
tiid8, pancreas, gyomor, epipharinx) inkibb dermato-
myositissel, mig a non-Hodgkin-lymphoma, a hélyag-
carcinoma polymyositissel tirsul gyakrabban, de ko-
z6ltek emld-, vastagbél-, endometrium-, prostatacarci-
nomis eseteket is (3, 6, 7).

Leirtak ritka tdrsuldst olyan malignus hematolégiai
folyamattal, mint a Hodgkin-lymphoma (els8sorban
kevert sejtes altipus) (8, 9), a non-Hodgkin-lymphoma
(els@sorban B-sejtes, follicularis, diffdz immunoblas-
tos, illetve MALT-lymphoma és diffaz, nagysejtes
lymphoma) (10, 11) és a myeloma multiplex (72).
Ezek kozott is ritkasdgnak szadmit a japan szerzdk 4ltal
kozolt CD20-pozitiv primer intramuscularis, malignus
lymphoma, amit a dermatomyositis citosztatikus
(prednisolon, azathioprin, cyclophosphamid) kezelése
soran ismertek fel. Leirtak hepatitis C-virus-pozi-
tivitdssal és malignus lymphomaval jaré polymyositises
esetet is. Francia szerz8k kozoltek egy esetet, amely-
ben a CD30 (Ki-1) -pozitiv anaplasztikus, nagysejtes
lymphoma tirsult akut polymyositissel (13).

Tobb esetet is kozoltek az irodalomban, amelyekben
a rheumatoid arthritis és a dermatomyositis immun-
szuppressziv szerrel, kortikoszteroiddal és metho-
trexattal val6 kombindlt kezelése kovetkeztében
Epstein—Barr-virus-asszocidlt, B-sejtes malignus lym-
phoma fejlddott ki, gyakrabban a diffaz, nagy B-sejtes,
non-Hodgkin-lymphoma. Ezekben az esetekben ki-
mutathaté az Epstein—Barr-virus latens membranpro-
teinje (14). Gyakori, hogy a zdrvinytestes myositis
maésodlagos malignus lymphomaval tirsul, itt azonban
az izomtropizmussal rendelkez8 virusok szerepe egy-
értelmtien igazolhaté (3).

Cikkiinkben egy betegiink esete kapcsin vizsgaltuk
a dermatomyositis és a masodlagosan kialakult primer
intramuscularis, follicularis, centrumbél eredd, B-
sejtes, non-Hodgkin-lymphoma koézti dsszefiiggése-
ket, és attekintettiik az erre vonatkozé irodalmat.

Esetismertetés

1927-ben sziiletett n8betegiink esetében, a 36 éves ko-
raban jelentkez& proximalis izomf4jdalmak, a bdrtiine-
tek, illetve a kivizsgildsa sordn észlelt nekroenzim-
emelkedés és a pozitiv elektromiogrifia okaként az
izombiopszia szdvettani vizsgilatdval dermatomyosi-
tist igazoltunk. Hydroxycloroquinbsl és kortiko-
szteroidbdl 4ll6 kombinalt terdpidt kovetSen a beteg-
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ség inaktiv stdidiumba keriilt és tartés tiinetmentes id§-
szak kovetkezett. A beteg ez 1d8 alatt nem jart ellendr-
zésre és a késSbbiekben a gydgyszerszedést is abba-

terdpia mellett déntdttiink. A nyirokcsomé-konglo-
merdtum kiterjedése mér az els§ kezelés utan jelents-
sen csdkkent, de a vairhaténdl hamarabb fellépd komoly
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mellékhatdsok miatt a tovibbi 6t keze-
lés sordn a beteg csak a szamitott

hagyta. Betegiinknél 1973-ban extrapulmonalis tiinete-
ket is okozd, I. tipust Boeck-sarcoidosist diagnoszti-

zaltak. Kortikoszteroid monoterapia hatdsira a beteg-  gyogyszeradag 60%-4t kapta meg. Ké- A dermato-,
ség remisszidba keriilt, de a beteg ez alkalommal sem  s8i szov8dményként lizas neutropenia, polymyositises
jart kontrollvizsgélatokra. cholangitis, akut bronchitis, soor és betegek

candidiasis alakult ki, ezért antibioti-
kus, antimycoticus és szupportiv keze-
lést alkalmaztunk, illetve koléniastimu-
laléfaktor-terdpidt (G-CSF) is kapott

1999 novemberében tipusos dermatomyositises tii-
netekkel keriilt Gjbél felvételre klinikinkra: dominalé-
an felsd végtagi proximalis izomfdjdalmakrél panasz-

kodott.

20-30%-anal
malignoma is
kialakul.

A laboratériumi eredményekben eltérésként gyor-
sult vorosvérsejt-siillyedés (We: 54 mm/h), emelke-
dett mijenzimszintek (alkalikus foszfatiz: 404 U/l;
y-glutamil-transzferdz: 218 U/l; glutamat-piruvat-
transzamindz: 62 U/l; aszpartit-aminotranszferdz:
69 U/I; laktat-dehidrogendz: 704 U/1) és enyhe normo-
chrom, normocytds anaemia volt megfigyelhets. A
szérumkreatininkindz-szint normilis volt (80 U/l). Az
immunszeroldgiai vizsgilatok sorin emelkedett szé-
rumszintek igazolédtak: Rose-titer: 1:512; immun-
komplex: 619, anti-kardiolipin IgM: 39,7 U/I; B,GP
IgA: 38,5 U/l; IgM: 58,7 U/l. A szérumcitokin-vizs-
gilat a humorilis aktivitast jelz8 IL-10 (30,42 pg/ml)
emelkedett szintjét mutatta. A Jo-1 elleni antitest ne-
gativ volt. Napi 1 mg/ttkg intravénis szteroidkezelésre
a tiinetek regredidltak, a klinikai javuldst a kordbban fo-
kozott aktivitdst mutaté laboratériumi paraméterek
szintjének csdkkenése is alitdimasztotta. A tovabbiak-
ban fokozatosan csokkentettitk a szteroid dézisit,
majd 4attértiink a tartds, nem szteroid gyulladdscsok-
kent8 (NSAID) terdpidra, ami mellett a betegség inak-
tiv stddiumban maradt.

Jelent8s fogyds miatt 2000 oktéberében paraneo-
plasia gyantja meriilt fel betegiink alapbetegségének
hitterében, de gyaninkat nem tudtuk igazolni. Ugyan-
ez év novemberében a jobb csipStdjékon rohamosan
novekvd, panaszokat okoz6, tébbalminyi kiterjedést
terime jelent meg. Az MR-vizsgilat az adduktor-
csatorndt is kitolts, fészkes szerkezet( szovetszaporu-
latot mutatott. A nyirokcsomé-biopszids minta sz6-
vettani vizsgalata a bulky jellegii nyirokcsomé-konglo-
merdtumb6l B-sejtes, follicularis, grade II. non-
Hodgkin-lymphomit igazolt. Klinikailag jelentds fo-
gyas, étvagytalansig, éjszakai izzadas jellemezte a kor-
képet. A laboratériumi eredményekben a korabbi elté-
rések mellett thrombocytopenia (123 G/I) és
hypalbuminaemia is jelentkezett. Az aktivalt T-sejtek
arinya (CD3+/HLADR+), a B,-microglobulinszint,
az NK (natural killer: természetes 618) (CD564+) -sej-
tek ardnya szintén emelkedett volt.

A 2001 januirjiban toértént stidiumfelmérés sordn
— tekintettel arra, hogy az elvégzett crista iliaca biop-
szia csontveldi érintettséget mutatott —a IV/B el6reha-
ladott stiddium, IPI4 (Nemzetkozi Prognosztikai In-
dex), kedvezdtlen prognézist csoportjit allapitottuk
meg. A beteg az alopeciit okoz6 kezelésbe nem egye-
zett bele, igy a CVP- (cyclophosphamid 600 mg/m?,

vincristin 2 mg, methylprednisolon 64 mg) polikemo-

betegiink.

Hat ciklus CVP-polikemoteripia
utdn 2001 jaliusaban ismét stadiumfelmérést végez-
tiink. Mellkasi és hasi CT-vizsgalattal és klinikailag is
teljes regressziot allapitottunk meg, de a megismételt
crista iliaca biopszia anyaganak szdvettani vizsgalata ez
esetben is igazolta a lymphomis infiltriciot, tehdt csak
partialis remisszi6t tudtunk elérni. Fenntart6 kezelés-
ként heti 50 mg etoposid per os addsit javasoltuk, de a
mellékhatasként jelentkez8 nagyfokd diarrhoea miatt
ezt napi 50 mg per os cyclophosphamidra médositot-
tuk.

2001 szeptemberében a betegen ismét megjelentek
az alapbetegség aktiviléddsira utal6 csomoék a bal
combon, a mellkason, a jobb kényék felett az izom és
a subcutan zsirszévet hatdrin. Emiatt Gjabb hirom
ciklus, 60%-ra csékkentett dézist CVP-kezelést ad-
tuk. A szupportiv terdpia részeként rekombindns hu-
mén eritropoetint is kapott a beteg, hetente hirom-
szor 10 000 E-t. A terdpia hatdsira a combon 1év8 cso-
mok regredidltak, a jobb karon 1év8 csomé viszont ér-
zékeny maradt, nem véltozott, ezért 2002. janudr-feb-
rudrban erre a laesiora 35 Gy dézissal kiegészitd sugir-
kezelést adtunk. Fenntart6 terdpiaként Gjra napi 50 mg
per os cyclophosphamidot javasoltunk. A bal combon
azonban 1j terime alakult ki, ami miatt Gjabb sziszté-
més kemoterapia valt sziikségessé, amit 2002 februdr-
marciusiban két ciklus CVP-kezelés formdjiban a be-
teg meg is kapott. A bal combon [év8 terime a kezelés-
re jOl reagalt, teljesen elttint. 2002 februdrjiban az
IgH-génédtrendez8dés periférids vérbdl elvégzett vizs-
gélata pozitiv eredményt adott, ami bizonyitékul szol-
galt arra, hogy a csontvel8i érintettség tovabbra is
fennall.

2002 4prilisdban a képalkoté és a fizikalis kontroll-
vizsgilatok sordn lymphomads eltérés nem volt kimu-
tathat6, de mivel a beteg a csontvel§-biopszia elvégzé-
sébe nem egyezett bele, csak partialis remissziét tud-
tunk megallapitani. 2002 janiusiban a beteg bal comb-
jan Gjabb recidiva jelent meg, ami miatt Gjabb két cik-
lus CVP-kezelést indikaltunk. Erdemi regressziét nem
észleltiink, ezért tGjabb kezelés mellett dontottiink,
de az eddigi terdpiit anthracyclinnel egészitettiik ki
— CHOP-terdpia — és csokkentett (80%-os cyclophos-
phamid és 50%-o0s anthracyclin) dé6zist alkalmaztunk.
2002 szeptemberében a bal femoralis izomzatban né-
vekv6 nyirokcsomé-konglomeratumra 30 Gy dézissal
érintett mez3s irradiiciés kezelést alkalmaztunk, amit
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egy Gjabb ciklus redukalt dézist CHODP-kezelés kove-
tett.

2002 decemberében ismét progressziét észleltiink a
bal inguinalis régiéban, ezért a médositott protokoll
szerinti per os CEPP- (cyclophosphamid, etoposid,
procarbazin, prednisolon) kezelés mellett dontottiink,
tekintettel a kordbbi parenterilis kezelések jelentds
mellékhatdsaira. Korai szévédményeket nem észlel-
tiink, a betegség megfeleld titemben regredialt, viszont
kés&i mellékhatdsok jelentkeztek: TV. fokd thrombo-
cytopenia, III. fokt leukopenia, 4ltalinos gyengeség.

2003 janudrjiban a bal inguinilis régiéban jelentke-
28, szdmottevs progressziét mutatd elvéltozas és a ki-
fejezett B-tiinetek miatt 80%-os redukalt d6zisa CVP-
kezelést alkalmaztunk, mivel a beteg az alopecia miatt
a tovabbi anthracyclintartalmi kezelésbe nem egyezett
bele.

2003 marciusiban a CVP-terdpia okozta csontvels-
depresszi6 és az ennek a kovetkeztében kialakult kife-
jezett thrombocytopenia, lizas neutropenia, soor,
mycosis miatt kezeltiik betegiinket. Stlyos exsiccosis,
részben praerenalis veseelégtelenség is kialakult (szé-

rumureaszint: 37,4 mmol/l; szérum-

kreatinin-szint: 367 umol/l). Széles

A poli- spektrumu antibiotikus, antimycoticus
PR és szupportiv terdpia mellett a beteg
szisztemas < P - f oAl g
- laztalanna, infekciémentessé valt, vér-
autoimmun képe rendezddott.
betegségek 2003 méjusaban hasi panaszok miatt
kialakuldsat Gjra felvételre keriilt A hasi panaszok
kovetSen hatterében jelent8s mennyiségii ascites,
4tlagosan ab lymkplllokmi’ls érinte;tség kéveFl«ieZté-
. .. en kialakult parenchymas majelégte-
kordlbeldl

20 év mulva
jelennek meg
a masodlagos
lymphomak.

lenség llt. Stlyos anaemidjit (szérum-
hemoglobin-szint: 56 g/l) a csontvel8
lymphomis infiltriciéjan és a paren-
chymds mijelégtelenségen kiviil hastri
vérzés okozta. A beteg felvétele utin
nem sokkal sokkos 4llapotba keriilt és

492

meghalt.
Koérbonctani vizsgilattal jelentds ha-
si lymphadenomegalia, mijérintettség igazolédott. A
hastiri nyirokcsomék erodiltik az arteria coeliakia
torzset, ami vérzéshez vezetett.

Megbeszélés

A non-Hodgkin-lymphomék kézott gyakran taldlko-
zunk a follicularis tipussal. Irodalmi adatok alapjin a
fejlett orszdgokban az &sszes lymphomas megbetege-
désnek koriilbeliil a 30-40%-a ebbe a csoportba tar-
tozik. Az esetek 15-20%-at sikeriil korai stidiumban,
lokalizalt betegségként diagnosztizalni. A relapsus le-
het8sége nagyobb, a prognézis rosszabb, ha — mint ese-
tinkben — a beteg id&sebb, B-tiinetei (liz, fogyas,
éjszakai izzadds) vannak, a tumor nagy kiterjedésti és
az Ann Arbor-féle stidiumbeosztis szerint a Il-es,
vagy ennél magasabb csoportba tartozik (2. tdblizat).
A teljes gyogyulas ritka, kiilonosen disszeminalt be-

__ 2. TABLAZAT

A bymphomdk Ann Arbor-féle klinikai stidiumbeosztdsa

I/A és I/B: egy nyirokcsom6-régié vagy egy
exranodalis hely (IE) érintettsége.

II/A és II/B: kettd vagy t6bb nyirokcsomé-régié vagy
egy extranodalis teriilet (IIE) és ennek regionalis
nyirokcsomé-érintettsége a rekesz azonos oldaldn.

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

IV/A és IV/B: mij- vagy csontvel§-érintettség vagy
mis extranodalis szerv kiterjedt érintettsége.

tegségben. Az esetek 85-95%-dban kimutathaté a
t(14,18)-transzlokicié a daganatszévetben.

Irodalmi adatok alapjin a poliszisztémds autoimmun
betegségek kialakuldsit kovet8en atlagosan koriilbeliil
20 év mulva jelennek meg a misodlagos lymphomak. A
patomechanizmusban szerepet jitsz6 tényez8k vizsgi-
latdval magyarizatot kapunk arra, hogy poliszisztémads
autoimmun betegségekben miért nagyobb az esélye
malignus lymphoproliferativ kérképek kialakuldsanak.
Ezekben a betegségekben az immunreguldci6 tartds za-
vara 4ll fenn, ami alapvetd tényez8 a lymphoma kiala-
kuldsiaban. Ennek a hatterében valdszinileg egy inicidl6
tényez8 hatdsdra felléps, tartés poliklonélis, B-sejt-
proliferacié 4ll. Ilyen inicidlé tényez8k lehetnek a viru-
sok, tobbek kozott az Epstein—Barr-virus. Ezekben az
esetekben az Epstein—Barr-virus nukledris antigénjei és
latens membrdmproteinjei B-sejt-aktivicios antigének
megjelenését okozzak. Ennek kovetkeztében gatlodik
az apoptdzis, ez egyrészt biztositja a sejt tulélését,
amig a virus replikdcios ciklusa befejez8dik, masrészt a
bcl-2 és egyéb onkogének indukcidja révén elsegiti a
kéros sejtek immortalizacidjat (a sejt fiziologids folya-
matainak olyan irdnyt befolydsoldsa, aminek eredmé-
nyeként az érett sejt nem pusztul el). Egy midsik
inicidl6 tényez8 a krénikus antigénstimulus, amely be-
tegiink esetében is tartésan fennallt. Az inicidlé ténye-
z8k mellett a patomechanizmusban szerepet jitsz6 ma-
sik tényezd az immunolégiai surveillance kirosodasa,
amely lehet8vé teszi, hogy egyetlen hibds funkcidju
sejt az antiapoptotikus tényez8k talsilya miatt korlat-
lan osztéddsnak induljon. Amennyiben az antiapop-
totikus és proapoptotikus egyenstly megbomlik, téb-
bek kozott a Fas/FasL-interakei6 is kirosodik. Ez az
interakci6 alapvetd szerepet jitszik az immunrendszer
miikddésében, szabilyozisiban, az autoreaktiv és a
szervezet ltal korosnak felismert thymocytik elimina-
lisidban. Ennek az interakciénak a sériilése egy adott
sejtpopuldcié immortaliziciéjahoz, kérosan fokozott
autoreaktivitdshoz és abnormalis, B-sejtes lymphopro-
liferdcidhoz vezet.

Az alapbetegség tartés immunszuppressziv kezelése,
els@sorban az alkildlészerek, de mis hatdsmechanizmu-
st citosztatikumok is, a folsavantagonistdk, a metho-
trexat, illetve a methotrexit- és kortikoszteroid-terdpia
egyiittes alkalmazdsa, komplex immunreguliciés zavar
és masodlagos malignus lymphoproliferativ kérképek
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kialakuldsdra hajlamosit. Esetiink példa arra, hogy a
kronikus, autoimmun gyulladds, ami a krénikus anti-
génstimulus révén &nmagiban is hajlamosit mono-
klonilis sejtklénok megjelenésére, hogyan vezethet
miésodlagos lymphoma, follicularis, centrumbél eredd
B-sejt-lymphoma kialakulasahoz. A follicularis lym-
phomak esetében a t(14,18)-transzlokici6, mint ok,
tobbnyire igazolhaté. Ez eredményezi, hogy a bcl-2
antiapoptotikus onkogén az Ig-nehézlinc génjei erdsi-
t8 (enhancer) régidjanak szabélyozasa ald keriil, és fo-
kozott expresszidja eredményezi a follicularis lym-
phomasejtek immortaliziciéjat. Ugyanakkor egyéb
onkogének is aktivilédhatnak, példdul a c-myc stb. Ezt
a folyamatot az alapbetegség immunszuppressziv keze-
lése nagymértékben el8segitheti.

Jelen esetiink kozlését ritka lefolydsa miatt tartottuk
fontosnak. Az 4tlagosan eltelt id6 a paraneoplasids
szindrémék képében jelentkez& inflammatorikus myo-
pathidk és a tumor diagnézisa kozote dltaliban egy-két
év, esetiilnkben azonban viszonylag hossza remisszié
utdn recidivélt az alapbetegség, majd ezzel egyiitt je-

— IRODALOM
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lentkezett a follicularis, centrumbél eredé B-sejt-
lymphoma. Dermatomyositis és non-Hodgkin-lym-
phoma tirsuldsa nagyon ritka, a vildgirodalomban
15-20 esetet emlitenek. Ezen beliil is a dermatomyo-
sitis és a primer, intramuscularis kiinduldsa, follicularis,
centrumbdl eredd B-sejtes lymphoma tirsulisa egy
esetben keriilt leirdsra (15). Kiilonos figyelmet érdemel
a kérlefolyas sordn a Boeck-sarcoidosis megjelenése is.
Ennek a hirom, énmagiban is nagy jelent8ségti kor-
képnek az egymds utdni lezajlisa komplex immunregu-
liciés zavarra utal. Erdekessége az esetnek az is, hogy
egy Th2-talsullyal indulé, humorilis szinten zajlé
dermatomyositises folyamat 4tcsapott egy, a sarcoido-
sisra jellemz8 Thi-talsallyal jaré folyamatba, majd —
val6szintleg az alkalmazott immunszuppressziv terd-
pia hatdsira is — ismét Th2-talsalyos folyamatok keriil-
tek elGtérbe. Betegiink t6bb alkalommal részesiilt tar-
tés immunszuppressziv kezelésben. Ez, illetve dnma-
gaban a kronikus antigénstimulus is — ami mindhirom
betegségnek kézds vondsa — mindenképpen szerepet
jatszhatott a masodlagos lymphoma kialakuldsiban.
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kérheti a folyéirat postizasat.
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A LAM-ot kiadénk ingyenesen juttatja el a belgyégydszokhoz és a felndtt-hdziorvosokhoz,
valamint a tdsrszakmak osztily-, illetve intézetvezet&ihez.

Szeretnénk b&viteni ezt a kort. Ehhez varjuk azoknak a nem belgyégyasz gasztroenterolégusoknak
a jelentkezését, akik igényt tartandnak havonta megjelend folyéiratunkra.

Kérjiik, litogasson el a www.lam.hu weboldalunkra, ahol az ,ingyenes el6fizetés” cimszé alatt
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