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STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Szpiczak mnogi jest gammapatia monoklonalna,
w ktérej dochodzi do niekontrolowanej proliferacji limfocytow B i syn-
tezy immunoglobulin. Gléwnymi objawami sa: destrukcja kosci, nad-
mierna lepkosé¢ krwi, niedokrwistos$é, hiperkalcemia, a takze zmiany
nerkowe. Odosobniony, pozaszpikowy szpiczak (plasmocytoma) jest
niezwykle rzadki.

Cel pracy. Przedstawienie przypadku szpiczaka, w ktérym zmiany do-
tyczyly wylacznie skory.

Opis przypadku. U 50-letniego chorego naciek nowotworowy byl
zlokalizowany w okolicy potylicy. Pacjent trafil do osrodka autorow
Ze wznowa w miejscu chirurgicznego usuniecia ogniska pierwotnego
przed 2 laty. W badaniach laboratoryjnych (hematologicznych, bioche-
micznych) oraz obrazowych nie stwierdzono istotnych nieprawidlo-
wosci i innych ognisk utajonego nacieku komoérek nowotworowych.
W leczeniu ograniczono si¢ do chirurgicznego usuniecia zmian i radio-
terapii. Do stycznia 2015 roku chory pozostaje w remisji.

Whioski. Z uwagi na doniesienia z piémiennictwa wskazujace, Ze pier-
wotnie skérna postaé szpiczaka mnogiego jest bardziej agresywna niz
inne pozaszpikowe postacie choroby, przedstawiony pacjent musi by¢
poddawany regularnym badaniom kontrolnym, aby zapobiec ewentu-
alnej progresji procesu nowotworowego.

ABSTRACT

Introduction. Multiple myeloma is a monoclonal gammopathy char-
acterized by uncontrolled proliferation of B lymphocytes and overpro-
duction of immunoglobulins. The main symptoms are: bone destruc-
tion, anemia, blood hyperviscosity, hypercalcemia and renal changes.
Extramedullary myeloma (plasmocytoma) is very rare.

Objective. Presentation of a case of myeloma involving only the skin.

Case report. We present a 50-year old man with a neoplastic lesion lo-
calized in the occipital region. The patient was admitted to our depart-
ment with recurrence in the place of a previous primary lesion removed
2 years ago. In haematological and biochemical tests and in imaging
investigations no relevant abnormalities or other occult neoplastic in-
filtration were detected. He was treated with surgical removal of the
tumor and radiotherapy. Up to January 2015 no new lesions or signs of
systemic involvement were observed.
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Conclusions. The patient should undergo very regular checkup, be-
cause the course of solitary extramedullary plasmocytoma of the skin is
more aggressive than other forms of multiple myeloma.

WPROWADZENIE

Szpiczak mnogi jest gammapatiag monoklonalna.
Wskutek zlosliwej proliferacji jednego klonu limfo-
cytow B dochodzi do niekontrolowanej syntezy
immunoglobulin, co skutkuje hipergammaglobuline-
mig w surowicy, tj. wzrostem stezenia jednorodnego
bialka (biatka M) we frakcji gammaglobulin, ktére
obrazuje ostry ,szpic” w badaniu elektroforetycz-
nym. Wlasnie elektroforeza i immunoelektroforeza
bialek surowicy lub moczu sa standardowymi ba-
daniami diagnostycznymi w przypadku gammapa-
tii zar6wno monoklonalnych, jak i poliklonalnych.
Mozna w ten sposob zidentyfikowaé rodzaj lekkiego
i ciezkiego lancucha, okresli¢ klase immunoglobulin
(IgG, IgA, IgM, IgE czy IgD), a zwykle takze ich ilo&¢.
Ze szpiczakiem mnogim wiaze sie zwykle gamma-
patia IgG - 50% oraz IgA - 25%, w 20% wystepuje
tylko biatko Bence’a-Jonesa, rzadko jest to gamma-
patia IgD. O pierwotnej gammapatii monoklonalnej
méwimy woéwczas, gdy nie stwierdza sie choroby
towarzyszacej. Szpiczak mnogi dotyczy gléwnie
0sob starszych (> 60 lat), wystepuje z czestoscia
2-3 : 100 000 rocznie i stanowi 2/3 wszystkich gam-
mapatii monoklonalnych. Klon komoérek plazma-
tycznych rozrasta sie¢ wolno. Czesto czynnik inicjuja-
cy (promieniowanie, kancerogeny chemiczne) dziala
na organizm nawet do 10 lat przed pojawieniem sie
pierwszych objawéw choroby. Prawidtowe komorki
szpiku kostnego sa zastepowane przez klon komorek
plazmatycznych, co prowadzi do réznego stopnia
pancytopenii. Objawami sa m.in. destrukcja kosci,
nadmierna lepkos¢ krwi, niedokrwistos¢, choroby
nerek i hiperkalcemia. Sredni czas przezycia wyno-
si okoto 40 miesiecy, 10-letnie przezycie obserwuje
sie u 2% chorych, a gtéwnymi przyczynami zgonu sa
niewydolno$¢ nerek, powiklania ze strony oérodko-
wego ukladu nerwowego oraz zakazenia.

Szpiczak mmnogi odosobniony pozaszpikowy
w obrebie skory (plasmocytoma) jest niezwykle rzadko
spotykany. Uwaza sig, ze wystepuje w péZnym okre-
sie choroby. Zazwyczaj przyjmuje forme guza o nie-
bieskawym zabarwieniu, zlokalizowanego $rédskoér-
nie lub podskérnie. W celu ostatecznego rozpoznania
nalezy wykonac szereg badan wykluczajacych uogol-
niong szpikowa posta¢ szpiczaka: oznaczenie biatka
M w surowicy i w moczu, OB, badanie szpiku kost-
nego, morfologia krwi z rozmazem, stezZenie wapnia
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w surowicy, ocena funkcji nerek, ocena lepkosci suro-
wicy oraz badanie przegladowe kosci.

CEL PRACY

Celem pracy jest przedstawienie wlasnego przy-
padku pozaszpikowej pierwotnie skoérnej postaci
szpiczaka mnogiego oraz przebiegu diagnostyki i le-
czenia podczas 5-letniego okresu obserwacji chorego.

OPIS PRZYPADKU

Mezczyzna 50-letni zglosit sie¢ w maju 2013 roku
do przyszpitalnej poradni dermatologicznej ze
zmianami skérnymi w okolicy potylicznej w posta-
ci plasko-wyniostego nacieku drobnoguzkowego
na obwodzie blizny (po usunieciu zmiany pierwot-
nej). Srednica pojedynczych guzkéw dochodzita do
6 mm, guzki byly spoiste, barwy niebiesko-fioleto-
wej, ulozone wianuszkowato. Z wywiadu wiadomo,
ze zmiana pierwotna pojawila sie w tej samej lokali-
zacji w marcu 2011 roku, miata charakter litego guza
o $rednicy 5 cm. Po kilkutygodniowej obserwacji roz-
rostu tkanki guzowatej, w marcu 2011 roku, pacjent
zglosit sie do poradni onkologicznej, gdzie zmiane
pierwotna usunieto w catosci i oddano do badania
histopatologicznego. W maju 2011 roku otrzymano
wynik, w ktérym histopatolog stwierdzil obfity na-
ciek ztozony z atypowych komoérek plazmatycznych
(obraz typowy dla nacieku szpiczaka). Pacjenta skie-
rowano do poradni hematologicznej, gdzie pobrano
szpik kostny oraz wykonano elektroforeze biatek
surowicy - wyniki mielogramu i badania elektrofo-
retycznego nie wykazaly obecnosci biatka monoklo-
nalnego (tab. 1).

Oznaczono réwniez ilos¢ immunoglobulin IgG,
IgA, IgM, wolnych lancuchéw « i A - stwierdzono
nieznacznie zwiekszona liczbe wolnych taricuchéw k.
Ponadto badania, takie jak morfologia krwi z rozma-
zem, oznaczenie stezenia kreatyniny i wapnia catko-
witego w surowicy, nie wykazaly nieprawidlowosci
mogacych sugerowac szpiczaka.

Zalecono wykonywanie kontrolnej morfologii raz
w miesiacu i obserwacje miejsca po wycieciu zmiany
skornej.

Po 3 miesigcach w miejscu ogniska pierwotnego,
w bliznie pooperacyjnej w okolicy potylicznej zauwa-
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Tabela |. Prawidiowy obraz elektroforezy biatek surowicy u pacjenta, brak obecnosci biatka monoklonalnego

Table |. Correct electrophoresis of patient's serum proteins, the absence of monoclonal protein

Badanie Wynik

Identyfikacja biatka monoklonalnego

Jednostka Wartosci referencyjne

Immunofiksacja surowicy

Przeprowadzona immunofiksacja surowicy nie wykazata obecnosci biatka monoklonalnego

Biatko 74,0 g/l 64,0-83,0
Albumina % 58,10 % 53,00-67,00
Alpha | % 3,70 % 2,00-5,50
Alpha 2 % 8,80 % 5,00-13,00
Beta | % 6,10 % 6,00-10,00
Beta 2 % 4,80 % 3,00-7,00
Gamma % 18,50 % 10,00-20,00
Wspdtczynnik A/G 1,39

Albumina 42,99 g/l 37,00-47,00
Alpha | 2,74 g/l 1,40-3,90
Alpha 2 6,51 g/l 3,50-8,90
Beta | 4,51 g/l 4,20-7,00
Beta 2 3,55 g/l 2,10-4,90
Gamma 13,69 g/l 7,00-14,00

zono wznowe. Pacjent zglosit sie we wrzeéniu 2011
roku do poradni hematologicznej, gdzie regularnie
wykonywano badania kontrolne (bez odchylen od
normy). W marcu 2012 roku pobrano fragment skory
i tkanki podskérnej ze wznowy i razem z preparatem
histopatologicznym z poprzedniej biopsji (zmiany
pierwotnej) poddano konsultacji i immunofenoty-
powaniu w Zakladzie Patologii Centrum Onkologii
w Warszawie.

Bioptat ze zmiany pierwotnej z marca 2011 roku:
Fragment skory szyi z obfitym naciekiem z plazmo-
cytow pod naskoérkiem, wokét przydatkéw skoéry
i naczyn. Skupienia komoérek olbrzymich typu ciala
obcego, makrofagi. Nieliczne limfocyty B (CD 20)
i T (CD 3); CD 30 (-), CD 23 (-). Plazmocyty sa:
CD 138 (+), CD 56 (-), wydzielaja oba faricuchy immu-

noglobulin: k i A. Ki 67 (marker komérkowej prolife-
racji) niski. Bioptat ze wznowy z marca 2012 roku:
Zmiany podobne o znacznie mniejszym nasileniu.

W maju 2013 roku pacjenta hospitalizowano na
oddziale dermatologii w celu wykonania badan diag-
nostycznych w przebiegu wznowy pozaszpikowej
pierwotnie skoérnej postaci szpiczaka. Wykonano
nastepujace badania (z wyszczegélnionymi odchyle-
niami od normy): morfologia z ocena mikroskopowa
obrazu, monocyty 9% (norma: 2-7%), jonogram (Na,
K, Cl, Ca), AspAT, AIAT, kreatynina, kwas moczowy
8,7 mg/dl (norma: 5-7,2 mg/ dl), mocznik, CRP, PSA,
Ca 125, Ca 15-3, Ca 19,9, USG jamy brzusznej, RTG
klatki piersiowej. Poza odchyleniami w rozmazie
krwi oraz w stezeniu kwasu moczowego nie stwier-
dzono zadnych nieprawidiowosci. Immunoelektro-

Rycina |. Stan miejscowy przed radioterapia
Figure |. Before radiotherapy
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Rycina 2. Stan miejscowy po cyklu radioterapii
Figure 2. After radiotherapy
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foreza biatek surowicy i ponowna biopsja szpiku nie
wykazaly odchyleri od normy. Pacjenta skierowano
do Centrum Onkologii w celu radioterapii zmiany.

Obszar zmienionej skéry potylicy poddano radio-
terpii radykalnej - teleterapia 3D (oparta na tréjwy-
miarowym systemie planowania) - fotony 6 MeV,
terapia do dawki catkowitej 45 Gy /25 fr/32 dni le-
czenia, tolerancja leczenia dobra (ryc. 11 2).

Do stycznia 2015 roku pacjent pozostawat w re-
misji.

OMOWIENIE

Przedstawiamy przypadek 50-letniego pacjenta
z pozaszpikowa pierwotnie skérng postacia szpicza-
ka mnogiego. W prezentowanym przypadku naciek
nowotworowy byl zlokalizowany w okolicy poty-
licznej. Pacjent trafit do osrodka autorki ze wznowa
w miejscu chirurgicznego usuniecia ogniska pier-
wotnego przed 2 laty. W badaniach laboratoryjnych
(hematologicznych, biochemicznych) oraz obrazo-
wych nie stwierdzono istotnych nieprawidlowosci
i innych ognisk utajonego nacieku komoérek nowo-
tworowych.

Posta¢ pozaszpikowa pierwotnie skérna stanowi
2-4% przypadkéw szpiczaka mnogiego [1, 2]. Do-
tychczas odnotowano 29 zachorowan w ciaggu ostat-
nich 50 lat [3] i opisano w piSmiennictwie jedynie
7 przypadkoéw tej gammapatii monoklonalnej ogra-
niczonej wylacznie do skory [4]. Droga do wlasciwej
diagnozy bywa dluga ze wzgledu na trudnos¢ oceny
biopatu ze zmiany. W piSmiennictwie opublikowa-
no doniesienia dotyczace przypadkéw, w ktérych
obraz imitowal zmiane przerzutowa nowotworu
pluc, a takze keratosis lichenoides chronica [5, 6]. Sta-
dium choroby u naszego pacjenta okreslono, biorac
pod uwage stezenie hemoglobiny i wapnia w suro-
wicy, iloé¢ biatka M, stopien uszkodzenia kosci oraz
funkcje nerek. W leczeniu pozaszpikowej pierwotnie
skornej postaci szpiczaka u naszego pacjenta racjo-
nalne wydato sie ograniczenie do miejscowej terapii
chirurgicznej i radioterapii. Ze wzgledu na rzadkos¢
wystepowania dane dotyczace historii naturalnej
i rokowania pierwotnie skoérnej postaci szpiczaka
mnogiego sa ograniczone. W piSmiennictwie moz-
na znalez¢ raporty zaréwno o 6-letniej catkowitej
remisji po miejscowej radioterapii, jak i szybkich,
licznych nawrotach po chemioterapii ogélnej skore-
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lowanej z radioterapia miejscowa [7]. Uwaza sie, ze
pojedynczy plasmocytoma stwierdzony w kosci lub in-
nym narzadzie (w tym w skoérze) moze by¢ z duzym
prawdopodobieristwem prekursorem uogoélnionego
szpiczaka mnogiego. Dzieje sie tak w ponad polowie
opisanych przypadkéw, a $émiertelnosé wynosi oko-
o 40%. Na podstawie opisanych przypadkéw skor-
na posta¢ szpiczaka mnogiego wydaje sie bardziej
agresywna niz inne pozaszpikowe odmiany choroby
[8-10]. W zawigzku z tym przedstawiony pacjent jest
poddawany regularnym badaniom kontrolnym, kto-
re dotychczas nie wykazaly progresji choroby.
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