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Santrauka

Kliniskai amiopatinis dermatomiozitas (KADM) — tai
viena i§ dermatomiozito rusiy, kai pacientams pasireis-
kia dermatomiozitui bidingas odos bérimas, taciau néra
klinikiniy ar laboratoriniy raumeny pazeidimo pozymiy
[1]. KADM, kaip ir klasikinis dermatomiozitas (DM),
gali biiti susijes su plauciy ir kriities navikais, odos opo-
mis, heterochroniniu skrandzio ir storosios zarnos véziu
bei intersticine plauciy liga [2—7]. Dél daznai pasireis-
kiancio klinikiniy pozymiy trikumo, kai stebimi bidingi
odos pozymiai, tac¢iau nerandama nei klinikiniy, nei his-
tologiniy raumeny pakitimy, $ios ligos diagnostika bei
sergan¢iy pacienty nustatomi teigiami anti-MDAS anti-
kiinai, kurie dazniausiai prognozuoja agresyvesn¢ ligos
eiga, ryskesnius odos poky¢ius, plauciy pazeidima bei
ankstyva mirtj [7].

Siame straipsnyje pristatomas klinikinis atvejis, atspin-
dintis ligos diagnostikos sudétinguma, aptariami aktualiis
gydymo bei sgsajos su piktybinémis ligomis klausimai.
Nors liga pasireisSkeé tipiniais dermatomiozito bérimais
nazés bei mioglobino rodikliai isliko nepakite. KADM
diagnozé buvo patvirtinta tik atlikus antikiiny pries au-
toimuniniy miopatijy antigenus tyrimg bei deltinio rau-
mens biopsija.

Ivadas

Klini$kai amiopatinis dermatomiozitas (KADM) yra reta
dermatomiozito forma, kuriai biidingi tipiski odos pazei-
dimai, nesant reikSmingo raumeny pazeidimo. Skirtingai
nei klasikinis dermatomiozitas, KADM kelia diagnostiniy
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lemia uzdelsta ligos atpazinimg ir gydyma [8]. Nors ryskaus
raumeny pazeidimo néra, KADM susije¢s su didele sisteminiy
komplikacijy, ypac intersticinés plauciy ligos, rizika, galin¢ia
lemti didelj sergamumg ir mirtinguma [9]. Be to, pacientams,
sergantiems KADM, gali padidéti piktybiniy naviky rizika,
todél reikalingas iSsamus klinikinis vertinimas ir ilgalaiké
stebésena [10].

Histopatologiniai ir serologiniai tyrimai pagerino KADM
diagnostika, atskleisdami unikalius imunopatologinius Zyme-
nis, t.y. anti-MDAS5 antikiinus, kurie leidzia diferencijuoti $ig
liga nuo kity imunopatologiniy ligy. Siy antikiiny aptikimas
sicjamas su greitai progresuojanéia intersticine plauciy liga,
todél ankstyva diagnostika ir laiku paskirti tinkami tyrimai
padeda suvaldyti sunkig Sios ligos eigg [9].

KADM gydymo strategijos iSlicka sudétingos, nes jprasta
imunosupresiné terapija daznai nepadeda pasiekti visiskos
odos pazeidimy remisijos. Naujos gydymo galimybés, jskai-
tant JAK inhibitorius ir biologinius ligg modifikuojancius
vaistus, rodo perspektyvius rezultatus gydant unikalius ir
gydymui atsparius atvejus [8].

Siame straipsnyje aprasomas klinikinis atvejis, kai paci-
entei diagnozuotas KADM, pabréziant kylan¢ius diagnos-
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Klinikinis atvejis

70 mety moteris 2024 mety gruodzio ménesj kreipési |
Vilniaus universiteto ligoninés Santariskiy kliniky Reumato-
logijos skyriy dél dermatomiozito diagnozés patikslinimo ir
gydymo taktikos parinkimo. Atvykusi pacienté skundési ma-
kulopapuliniu bérimu, odos sausumu, ypac alkiiniy srityse,
progresuojanéiu bendru silpnumu, svorio kritimu, sgnariy
skausmais ir patinimu.

Ligos anamnezé. Paciente plastaky proksimaliniy ir dis-
taliniy interfalanginiy sgnariy skausmai vargina jau 10 mety,
taciau nuo 2024 mety rugpjtcio simptomai ypa¢ paimeéjo.
Buvo diagnozuotas plastaky osteoartritas, skirtas gydymas
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nesteroidiniais vaistais nuo uzdegimo, kuris buvo efektyvus.

2024 m. balandZio mén. pacientei i$béré kriiting. Bérimas
i8plito j skruostus bei kaktos sritj. Geguzés mén. konsultuota
dermatovenerologo; diagnozuotas nepatikslintas dermatitas
ir odos kandidozé. Skirtas vietinis gydymas gliukokorti-
koidais ir priesgrybeliniais tepalais. Biiklei negeréjant bei
papildomai atsiradus bérimui plastaky srityje ir plastaky
smulkiyjy sgnariy patinimui, pacienté pakartotinai kreipési j
dermatovenerologa. Diagnozuotas fotokontaktinis dermatitas,
gydymui skirtas mometazono furoato tepalas.

Nuo 2024 mety spalio mén. progresavo bendras silpnu-
mas, maz¢éjo svoris — per 3 savaites pacienté neteko 8 kg.
Taip pat kasdien, dazniausiai po piety, karS¢iavo iki 38,5
C. Kar§¢iavima lydéjo Saltkrétis. Ligos pradzioje labora-
toriniuose tyrimuose nustatytas padidéjes CRB (33 mg/1),
saikinga limfopenija ir padidéjusi kepeny fermenty koncen-
tracija. [Ssamiai tirta ambulatoriskai dél galimy infekcijos
zidiniy ir onkopatologijos. Atlikus vidaus organy sonosko-
pija, nustatyta hepatosteatozé. Plauciy rentgenograma kartota
keleta karty, taciau reik§mingy pakitimy nenustatyta. Mamo-
gramoje nustatyti BI-RADS 1 kategorijos pakitimai (angl.
Breast Imaging Reporting and Data System). Endokrinologo
konsultacijos metu diagnozuota nezymi hipotiroze; sky-
dliaukés echoskopijoje nustatyta pradinio tiroidito pozymiy,
taciau gydymas nepaskirtas. Otorinolaringologas diagnozavo
sinusitg. Paciente taip pat konsultavo hematologas, taciau
hematoonkologinés patologijos nenustatyta.

Ambulatoriskai pacient¢ konsultavo reumatologas. Atli-
kus papildomus tyrimus, pastebétas nezymus kreatinkinazés
ir mioglobino koncentracijos kraujyje padidéjimas. Autoan-
tikfiny tyrimy rezultatai: ANA testas neigiamas, ENA tyrime
nustatytas ribinis anti-Ro52 titras. Autoimuniniy miopatijy
antigeny tyrimy paletéje rasti stipriai teigiami anti-MDAS,
teigiami anti-SRP ir ribiniai anti-Mi-2 alfa.

Nuo 2024 mety spalio ménesio vartojo antibiotikus —
furadoning dél §lapimo taky infekcijos (STI), cefuroksima
deél jtariamo bronchito, klaritromicing dél sinusito, ciproflo-
ksacing dél pakartotinai konstatuotos STI, §lapimo pasélyje
stebint E. coli augima.

Pries hospitalizacija atliktuose laboratoriniuose tyri-
muose: hematologinis tyrimas — be pakitimy, CRB kon-
centracija nepadidéjusi. I$lieka padidéjusi kepeny fermenty
koncentracija, taciau dinamikoje ji mazéja: AST — 113 —
98 U/l, ALT - 82 — 76 U/l, SF-97 — 91 U/, GGT -
143 U/, saikingai padidéjusios kreatinkinazés ir mioglobino
koncentracijos, zenkliai padidéjusi feritino koncentracija —
1951 pg/l.

Gyvenimo anamnezé. Pacienté 1étinémis ligomis ne-
serga. Vartojami medikamentai: paracetamolis 500 mg 2
kartus per parg ir ibuprofenas 400 mg 1 kartg per para dél

karséiavimo; ciprofloksacinas 500 mg 2 kartus per parag 10
dieny dél slapimo taky infekcijos. Sirgusi gelta, operacijy
netur¢jo. Psoriaze, viduriavimo epizodus ar erkés jkandima
neigia. Sinusitas kartojasi mazdaug kartg per metus. Bron-
ching astmg ir raumeny skausmus neigia. Nurodo alergija
jodui.

Biuiklé atvykus ] Reumatologijos skyriy vidutinio sun-
kumo. Kiaino svoris 64 kg, temperatura — 36,6 °C, sgmoné
normali, AKS — 120/70 mmHg, SSD — 105 k./min. Sirdies
veikla ritmiska, auskultuojant tizesiy negirdéti. Kvépavimo
daznis 18 k./min., deguonies saturacija — 95 proc. Plauc¢iuose
karkaly neisklausoma. Pilvas minkstas, neskausmingas, pe-
riferiniy edemy néra. Stebimas makulinis bérimas veido,
dekolté, sédmeny ir alkiiniy srityse bei dermatomiozitui bii-
dingos ,,mechaniko rankos® (1 pav.). Plastaky sanariuose ma-
tomos deformacijos — Heberdeno mazgai (2 pav.). Stebimas
raumeny, ypac proksimaliniy grupiy, silpnumas. Pacientei
sunku atsisésti i§ gulimos padéties, pakelti rankas.

Laboratoriniai tyrimai. Bendro kraujo tyrimuose ste-

2 pav. ,Mechaniko rankos® ir Heberdeno mazgai
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bima saikinga leukopenija, sumazéjes Hgb (118 — 111 —
115 g/l; norma 120-160 g/1), padidéjes RDW (16,5 — 17,2
— 17,1 %; norma 11,5 —14,5 %).

Biocheminiuose tyrimuose stebimi pakitimai: saikingai
padidéjes CRB (4,28 — 6,43 mg/l; norma < 5 mg/1), padidéje
kepeny fermentai — AST (93 — 135 — 121 — 95 U/l; norma
<35 U/N), ALT (67 — 110 — 171 — 154 U/I; norma < 34
U/, gama-GT (138 — 173 — 198 U/l; norma < 38 U/I) bei
sumazéjes DTL-CH (0,87 mmol/l; norma > 1,2 mmol/l),
padidéjes TAG (2,3 mmol/l; norma < 1,7 mmol/l), taciau
kreatinkinazes (142 U/l; norma 26—192 U/1) bei mioglobino
(122,6 U/I; norma 25-140 U/]) rodikliai yra normos ribose.
Taip pat aptiktas padidéjes vézio zymuo CA 15.3.

Instrumentiniai tyrimai. EKG: sinusiné tachikardija,
zemas voltazas.

Kompiuteriné tomografija (KT): duomeny, patvirtinanciy
onkologinj procesa, nepakanka. Patvirtinta hepatomegalija
ir hepatosteatozé.

Specialisty konsultacijos. Hematologo: duomeny, pa-
tvirtinan¢iy MGUS ar mieloma, nepakanka.

Onkologo-ginekologo: ginekologinés patologijos ne-
nustatyta.

Gastroenterologo: nustatytas steatohepatitas (laboratori-
niuose tyrimuose bei KT vaizduose — ryski hepatosteatozé
ir hepatomegalija). Paskirtas gydymas ,,Livosil® 140 mg 2
kartus per parg ir ursodeoksicholio riigstis 500 mg vakarais,
vartoti ne trumpiau kaip 3 ménesius.

Patologiniai tyrimai. Atlikta deSiniojo Zasto srities odos,
poodzio, fascijos bei deltinio raumens biopsija. Histologi-
niame tyrime stebimi minimalis miozito pozymiai (stebima
difuziné¢ MHC I raiska sarkolemoje), kurie, vertinant kartu
MDAS, teigiamas SRP, ribiniai Mi-2 alfa, anti-R052), yra
suderinami su KADM.

Diagnozé ir taikytas gydymas. Atsizvelgiant j tipinius
dermatomiozitui budingus bérimus, raumeny silpnumo po-
Zymius, taciau nepadidéjusius kreatinkinazés bei mioglobino
rodiklius, teigiamus anti-MDAS5, SRP, ribinj anti-Ro52 ir
raumeny biopsijoje stebint tik minimalius nespecifinius mio-
zito pozymius, patvirtinta KADM diagnozé. Atlikus platy
iStyrima, onkologinés patologijos nekonstatuota, todél pra-
détas gydymas gliukokortikoidais — paskirta prednizolono
15 mg per para per os — metilprednizolono 250 mg i vena
tris dienas — metilprednizolono 32 mg per para per os.
Stebint nezymy biiklés pageréjima, bet islickant bérimams
odoje, paskirta azatioprino 50 mg, stebint kepeny biikle bei
kraujo rodiklius.

Tolesnis gydymas. Pacient¢ iSrasyta | namus ambulato-
riniam gydymui, numatytos onkologo ir dermatologo kon-
sultacijos. Biiklei neger¢jant, bus svarstoma plazmaferezes

galimybé. Tesiamas pradétas gydymas: metilprednizolonas
24 mg per parg per os, azatioprinas 50 mg per para per os,
kalio chloridas 750 mg per para per os, omeprazolis 20 mg
1 kartg per parg pries valgj. Taip pat rekomenduota laikytis
gastroenterologo paskirto gydymo.

Diskusija

Aprasytas klinikinis atvejis atskleidzia KADM diagnosti-
kos ir gydymo i8stukius. Pacientei pasireiské dermatomiozitui
budingi odos pazeidimai — heliotropinis bérimas ir Gottrono
papulés, taciau proksimaliniy raumeny silpnumo nenustatyta,
o kreatinkinazés ir mioglobino koncentracijos isliko nepa-
kitusios. Raumeny biopsijoje stebéti tik minimallis mikros-
kopiniai poky¢iai. Serologinis tyrimas patvirtino teigiamus
anti-MDAJS ir anti-SRP autoantikiiny rezultatus, biidingus
KADM patogenezei. Anti-MDAS antik@inai siejami su padi-
déjusia greitai progresuojancios intersticinés plauciy ligos,
o kai kuriais atvejais — ir onkologiniy ligy, ypa¢ plauciy ar
kity vidaus organy karcinomy, rizika [6].

Remiantis dabartinémis gydymo gairémis, pacientei buvo
pradétas gydymas steroidais — i§ pradziy prednizolonu, véliau
taikyta pulsiné intraveniné metilprednizolono infuzija. Toks
agresyvus imunosupresinis gydymas rekomenduojamas pa-
cientams, kuriems nustatomi teigiami anti-MDAS antikiinai,
atsizvelgiant i didele gyvybei pavojingy komplikacijy, iskai-
tant intersticing plauciy liga ir galimus paraneoplastinius reis-
kinius, rizikg [3, 4, 6, 7]. Nepaisant paskirto gydymo, odos
simptomai i§liko, todél buvo pradétas gydymas azatioprinu,
kuris, remiantis naujausiais tyrimais, gali padéti kontroliuoti
KADM eigg kortikosteroidams atspariems pacientams [11].

Atsizvelgiant | glaudy rysj tarp KADM ir piktybiniy na-
viky, pacientei atliktas platus iStyrimas dél onkopatologijos.
Nors $iuo atveju neaptikta piktybiniy dariniy, literatiiroje vis
dazniau aprasomas KADM kaip galimas paraneoplastinio
sindromo pasireiskimas.

Viename i$ Saltiniy apraSyta pacienté, kuriai kartu su
KADM diagnozuotas uzdegiminis kriities vézZys — agresyvi
ir greitai progresuojanti karcinomos forma. Abiejy bikliy
sukelti odos pokyciai — paraudimas, patinimas ir infiltracija
— 18 pradziy galéjo bati priskirti vien dermatomiozitui. Vis
délto i§samus i$tyrimas, jskaitant odos biopsija ir vaizdinius
tyrimus, suteiké galimybe patvirtinti teisingg diagnoze, laiku
pradéti chemoterapija ir chirurginj gydyma bei pasiekti ligos
remisijg [3].

Kito $altinio atvejo analizéje aprasoma pacienté, kuriai
KADM pasireiské kartu su odos opomis. Nors onkologinis
susirgimas nebuvo patvirtintas, autoriai pabrézia, kad odos
nekroze ir opy formavimasis turéty biiti vertinami kaip svar-
bis galimy piktybiniy naviky ar antrinés karcinomos pozy-
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miai, todél biitina atlikti iSsamy odos ir gleiviniy navikiniy
procesy istyrima [4].

Kitame straipsnyje aprasytas itin retas atvejis, kai paci-
entui, kuriam nustatyti anti-MDAS antikiinai, diagnozuotos
dvi skirtingose vietose lokalizuotos karcinomos — plauéiy ir
skrandzio. Jos pasireiské skirtingu metu. Sis atvejis leidzia
manyti, kad KADM gali bti susij¢s ne tik su vieno tipo
naviku, bet ir su heterochroniniais neoplastiniais procesais.

Taip pat apraSytas klinikinis atvejis, atskleidziantis di-
ferencinés diagnostikos sudétinguma pacientams, kuriems
nustatyti anti-MDAS antikiinai. Pacientui, sergan¢iam plau-
¢iy karcinoma ir gydytam vézio imunoterapija, i$sivysté
pneumonitas, kurio klinikiné eiga ir radiologiniai pozymiai
buvo panasiis | KADM sukelta plaudiy pazeidima. Sis atvejis
rodo, kad gydant onkologinémis ligomis sergancius pacientus
imunoterapija, biitina atidziai vertinti simptomy patogenezg
ir galimg imuniniy bei paraneoplastiniy procesy sutapima,
ypac esant anti-MDAS seropozityvumui [6].

ISvados

1. Nustacius KADM diagnoze nereikéty atmesti galimy-
bés, jog §i liga yra paraneoplastinis sindromas, galintis biiti
pirmuoju navikinio proceso pozymiu.

2. Svarbu atlikti iSsamy galimos onkopatologijos i$-
tyrima, net jei pirminiai tyrimai neparodo piktybinés ligos
pozymiy.

3. Ieskoma naujy gydymo alternatyvy, tokiy kaip JAK
inhibitoriai ir biologiniai vaistai, kurie galéty pagerinti Sia
heterogeniska liga serganéiy pacienty prognoze [8].
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CLINICALLY AMYOPATHIC DERMATOMYOSITIS.
CLINICAL CASE REVIEW
A. Gudauskaité, D. Miltiniené
Keywords: amyopathic dermatomyositis, anti-MDAS, onco-
logy.
Summary
Clinically amyopathic dermatomyositis (CADM) represents a
subtype of dermatomyositis, characterized by the presence of cu-
taneous manifestations typical of dermatomyositis without clini-
cal or laboratory evidence of muscle involvement [1]. Similar to
classical dermatomyositis (DM), CADM may be associated with
malignancies, including lung and breast carcinomas, cutaneous ul-
cers, asynchronous gastric and colorectal cancers, as well as in-
terstitial lung disease [2—7]. Due to the frequent absence of overt
clinical findings — where characteristic dermatological signs were
observed but neither clinical nor, in many cases, histopathologi-
cal muscle alterations are detected — diagnosis and management of
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this condition remain a considerable challenge [2].

Approximately 20% of patients with CADM test positive for
ex-MDAS5 antibodies, which are associated with a more aggres-
sive disease course, more pronounced cutaneous changes, pulmo-
nary involvement, and early mortality [7].

This article represents a clinical case illustrating the diagnostic
complexity of CADM and discusses current therapeutic considera-
tions, its association with malignancy. Although the disease mini-
fested with typical dermatomyositis-related skin rashes and clinical

signs of muscle weakness, serum creatine kinase and myoglobin
levels remained within normal ranges. The diagnosis of CADM
was confirmed only after testing for myositis-specific autoantibo-
dies and performing a deltoid muscle biopsy.
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