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Odosobniona pozaszpikowa posta¢ szpiczaka
plazmocytowego — trudnosci diagnostyczne

Solitary extra-bone-marrow form of plasmocytoma

— diagnostic a difficultis

Przedstawiono przypadek chorego
z guzem tkanek miekkich w okolicy
topatki lewej, ktéry w badaniu histopa-
tologicznym okazatl si¢ nowotworem
plazmatycznokomérkowym. Wstepna
diagnostyka laboratoryjna i radiolo-
giczna nie sugerowaty rozpoznania.

Wstep

Szpiczak plazmocytowy charakteryzuje
sie nowotworowym rozrostem komoérek lim-
foidalnych, immunologicznie kompetent-
nych, wydzielajacych biatko monoklonaine
[16, 22]. W chorobie tej klon komoérek wy-
wodzacych sie z limfocytow B, powstaty
prawdopodobnie wskutek transformacji w
centrach rozrodczych niektérych weztéw
chionnych lub innych tkanek limfatycznych,
krazy w organizmie i usadawia si¢ w szpiku
kostnym [24]. Wzajemne oddzialywanie mie-
dzy tymi komérkami a mikro$rodowiskiem
szpiku wiedzie do produkcji réznych cyto-
kin indukujacych proliferacje i réznicowanie
w kierunku nowotworowych plazmocytéw
[24]. Produkcja cytokin, a zwtaszcza, wzra-
stajacy w trakcie mechanicznego kontaktu
komérek szpiczakowych i podscieliska
szpiku, poziom Interleukiny-6 wydaje sie
odgrywac kluczowa role w ewolucji choro-
by [19, 24].

Proces chorobowy dotyczy starszych
grup wiekowych, zwykle powyzej 65 roku
2ycia [6,16]. Objawy choroby sa zwigzane z
rozrostem komérek plazmatycznych w szpi-
ku, obecnos$cig monoklonalnej immunoglo-
buliny w surowicy i moczu, oraz zmianami
destrukcyjnymi w ukiadzie kostnym [17,22].
Ujawnienie si¢ choroby moga poprzedzac
czeste infekcje drég oddechowych, moczo-
wych i boéle kostne [9,23)]. Niekiedy rozpo-
znanie bywa przypadkowe, poprzez stwier-
dzenie odchylerr w badaniach laboratoryj-
nych i radiologicznych. Wyniki sugerujace
rozpoznanie to: trzycyfrowe OB z efektem
rulonizacji erytrocytéw, hiperproteinemia z
obecnoscig monoklonalnych immunoglobu-
lin, podwy2szone stezenie wapnia i CRP,
proteinuria z obecnoscia faricuchéw lekkich
— biatko Bence-Jonesa [7,19,24), zmiany
kostne — pojedyncze lub mnogie ogniska
osteolityczne, rozsiana osteoporoza [19, 22).

O rozpoznaniu szpiczaka przesadza
ocena szpiku kostnego wykazujaca wzrost
odsetka plazmocytéw >15-20%, wystepo-
wanie ich w skupiskach oraz cechy paraty-
pii [5,24). Najczestszq postacia jest gamma-

We present the patient with soft tis-
sue tumor, which in histopathological
examination proved to be plasmacy-
toma. Initial laboratory and radiologi-
cal diagnostics did not suggest recog-
nition.

patia 1gG (55%), lub IgA (35%) a u 10%
chorych jest to tzw. postaé poronna. W kla-
sycznej postaci szpiczaka plazmocytowego
stwierdza sie¢ w moczu obecnos$¢ taricuchéw
lekkich typu kappa lub lambda [15,19]. Zmia-
ny osteolityczne w ukiadzie kostnym $wiad-
cza 0 zaawansowaniu procesu chorobowe-
go. Typowym obrazem radiologicznym sg
ostro ograniczone ubytki w kosciach czasz-
ki, miednicy, 2eber, mostka i kosci dtugich
[16,19). Zmiany w nerkach stwierdza sie u
potowy chorych i bardzo szybko prowadza
one do ich niewydolnosci [10,11].

Odosobniona pozaszpikowa posta¢
szpiczaka plazmocytowego stanowi ok. 2 %
przypadkéw [2,16). Wystepuje ona najcze-
$ciej u mezczyzn. Rozpoznaje si¢ ja u cho-
rych z pojedynczym ogniskiem umiejscowio-
nym poza uktadem kostnym, ktérego oce-
na histologiczna przedstawia obraz nowo-
tworu plazmatycznokomérkowego [3,18,20).
W poczatkowym okresie nie stwierdza sie
zmian osteolitycznych w kosciach i obec-
nosci biatka monoklonalnego w surowicy i
moczu, brak tez cech rozrostu szpiku [2,7].
Typowe objawy szpiczaka mnogiego moga
pojawi¢ sie w okresie miesiecy od rozpo-
znania postaci zlokalizowanej. Miejscem
pierwotnej lokalizacji postaci odosobnione;j
moga by¢: wezty chtonne, pluca, drogi od-
dechowe [8,12,25]). Czasami ognisko pier-
wotne znajduje sie w jelicie cienkim, utka-
niu limfatycznym tkanek miekkich, skorze,
kosci 2uchwy [1,13,20,21] a nawet w spo-
jowce oka [20). Bardzo czesto w péZniej-
szym okresie dochodzi do zajecia ukfadu
kostnego bez wyraznej preferencji do zaj-
mowania ko$ci zawierajacych aktywna tkan-
ke hemopoetyczna [2,4,7,16]. Leczenie od-
osobnionych guzéw polega na ich chirur-
gicznym usunigciu z nastepowym napromie-
nianiem i chemioterapia [14,24). W przypad-
ku uogdinienia procesu chorobowego poste-
powanie terapeutyczne jest identyczne jak
w przypadku szpiczaka mnogiego [14,19,
24).

Klasyfikacja stopnia zaawansowania
choroby z 1975 r. opracowana przez Durie
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Rycina 2

-Salmona, jest podstawg do wyboru meto-
dy leczenia oraz oceny rokowania [19, 24].
Leczeniem radykalnym u chorych przed
65 rokiem zycia jest wysoko dawkowana
chemioterapia potaczona z autologicznym
przeszczepem szpiku [14,19,24].

Opis przypadku

Chory Sz. J. lat 63 przyjety 09.08.1999 na Oddziat
Ortopedii celem usunigecia utrzymujacego sig¢ od roku
guza w okolicy topatki lewej. Zgtaszane dolegliwosci: od
kilku miesiecy ostabienie, stany podgorgczkowe, powta-
rzajgce sie krwawienia z nosa, utrata masy ciata rzedu
kilku kilograméw. Z uwagi na niedokrwisto$¢ i leukope-
nig zostat zdyskwalifikowany od zabiegu operacyjnego i
przeniesiony na Oddziat Choréb Wewnetrznych celem
dalszej diagnostyki.

Wyniki badan laboratoryjnych:

OB: 40/58, grupa krwi: A2B

Morfologia: Het: 24 %, Hb: 7,2"%, Er: 2 600 000/
mma3, L: 2700/mma3. Pt 109000/mm3, MCHC: 29,6 g%,
MCH: 27 pg, MCV: 92 fl, RDW: 21,5%.

Rozmaz: granulocyty podzielone: 46, limfocyty: 50,
monocyly: 4, retikulocyty: 6

Mocz: ciezar wtasciwy: 1020, Biatko: A, Cukier: A,
Bilirubina: A, Urobilinogen: w/n, Nabtonki: poj. wpw.

Na: 142,2 mmol/l, K: 3,87 mmol/l, Ca zjon.: 1,31
mmol/l, Glukoza: 125 mg%,

Mocznik: 26 mg% Kreatynina: 1,21 mg%, AspAT:
67 Ul/, AIAT: 20 U/, Bilirubina calk.: 0,68 mg%,

Fe: 14 pmol/l, OWA: ujemny, HBs: ujemny

Czas protrombinowy: 14,4 sek., Wskaznik prolrom-
binowy: 86,8 %, INR: 1,1, Czas kaolinowo-kefalinowy:
29,8 sek.

Biatko catk.: 6,1 g%. albuminy: 50,3 %, globuliny alfa
1:4,1%, alfa 2: 8,6%,

bela: 14,9%, gamma: 22,1%

RTG: czaszki, pasa miedniczego, kregostupa, bar-
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ku lewego, zeber, kosci diugich — w granicach normy.

Gastroskopia, USG jamy brzusznej, badanie laryn-
gologiczne: bez odchylert od normy.

Badanie histopatologiczne bioptatu szpiku: prepa-
raty ubogokomodrkowe, najpewniej rozciericzone krwig
obwodowa, nie znaleziono komérek patologicznych.
Dgn. Pancytopenia, Kluczowe znaczenie mie¢ bedzie
wynik badania histopatologicznego guza klatki piersio-
wej.

Po przetoczeniach masy erytrocytarnej chorego
ponownie przygotowano do zabiegu operacyjnego. Z
uwagi na trudnosci techniczne (rozlegty naciek topatki i
Scian klatki piersiowej oraz bardzo obfite krwawienie)
zabieg nie byl radykalny.

Badanie histopatologiczne pobranych wycinkéw:
(NR 201843) nowotwor plazmatycznokomérkowy. (Dr
med. R. Tomaszewska).

Powtérzono i poszerzono diagnostyke laboratoryj-
na:

Morfologia: Hel: 31%, Hb: 9,5 g%, Er: 3 300 000/
mm3, L: 3 600/mm3, Pl.: 137 000/mm3,

MCHC: 29,9 g%, MCH: 28 pg, MCV: 95 fl, RDW:
18,1%

Rozmaz: granulocyty podzielone:40 %, limfocyty:
30%, pateczki: 4%, eozynofile: 8%, monocyty: 2%

Mocz: ciezar whasciwy:1013, biatko: 2 mg%, cukier:
A, bilirubina: A, urobilinogen: w/n, nabtonki: nieliczne
wpw, leukocyty: 3-4 wpw, erytrocyty: 3 wpw, $luz: pa-
sma, nieliczne bakterie

Na: 145,1 mmol/l, K: 4,18 mmol/l, Ca: 1,30 mmol/l,
Mocznik: 18 mg%,

Kreatynina: 0,92 mg%, Bilirubina calk.: 0,68 mg%

(12.09.99) Biatko catk.: 6,0 g%, albuminy: 35,1%,
globuliny alfa 1: 4%, alfa 2: 9%, beta: 8,4%, gamma:
46.7 %

(14.09.99) Bialko calk.: 9,28 g%, albuminy: 35,1%,
globuliny alfa 1:2,9%, alfa 2: 6,9%,

beta: 8,4%, gamma: 46,7% (na frakcje gamma na-
tozone jest biatko przypominajgce monoklonalne)
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Immunofibracja surowicy: obecne biatko monoklo-

nalne klasy 1gG, typ taricucha lekkiego lambda.
Immunoglobuliny w surowicy: 1gG: 55,1 g/l (N 6 -

16), IgA: 0,23 g/l (N 1-3), IgM: 0,28 g/l (N 0,5-2,5), kap-
pa: 1,75 g/l (N 5,98-13,29), lambda: 39,0 g/l (N 2,8- 6,65).
k/l: 0,04 (N 1,47-2,95).

Badanie scyntygraficzne kosci (Tc 99): Brak ognisk
osteolitycznych. Uogdlniona osteoporoza (rycina 1,
3.4).

Po ponownej konsultacji specjalistycznej chory zo-
stat przeniesiony do Kliniki Hematologii CMUJ w Krako-

wie celem leczenia.

Omowienie

W przedstawionym przypadku zmiana
guzowata w okolicy topatki lewej pojawita si?
w okresie okoto jednego roku przed hospi-
talizacjg. Nie dawata zadnych dolegliwosci,
cechowata sie powolnym wzrostem. Przez
Lekarza Pierwszego Kontaktu byta trakto-
wana jako ttuszczak. Z powodu stopniowe-
go powiekszania sie rozmiaréw guza chory
zgtosit sie do usuniecia zmiany ze wzgl?'
déw kosmetycznych. Zebrany przy przyj?'
ciu wywiad wykazat utrzymujace sie od Kkil-
ku miesiecy: zte samopoczucie, powtarza-
jace sie krwawienia z nosa, stany podgo-
raczkowe, postepujacy spadek masy ciata,
bdle kregostupa. Wykonane badania labo-
ratoryjne i radiologiczne ukfadu kostnego nie
sugerowaty w tym okresie rozpoznania cho-
roby nowotworowej. Z uwagi na znaczng
niedokrwistos¢ i leukopenie pacjent zostat
zdyskwalifikowany od zabiegu operacyjne-
go i przeniesiony na Oddzialu Choréb We-
wnetrznych. Dalsza diagnostyka, biopsja
szpiku kostnego i konsultacja hematologicz-
na nadal nie $wiadczyly o istnieniu procesu
nowotworowego. Zgodnie z sugestig hema-
tologa chorego operowano. W trakcie za-
biegu stwierdzono rozlegly naciek topatkil
Scian Klatki piersiowej, wystapito rowniez
obfite krwawienie, co nie pozwolito na rady-
kalne usunigcie zmiany. W badaniu histo-
patologicznym pobranych wycinkéw stwier-
dzono nowotwér plazmatycznokomaérkowy-
Wykonana scyntygrafia uktadu kostnego nie
wykazata ognisk osteolitycznych, jedyme
zaawansowana osteoporoze. Wyniki kolej-
nych badan biatek surowicy w odstepach
kilkudniowych $wiadczyly o gwattownej pre*
gresji choroby, co jest zgodne z danymi z
piSmiennictwa [13,20]. Potwierdza to row-
niez teze, ze komorki nowotworowe oraz
prawdopodobnie cytokiny uwalniane z guza
prowadza do rozsiewu procesu nowotworo-
wego [19,24]. By¢ moze wykonany zabieS
operacyjny oraz nieradykalne usuniecll
guza mogty by¢ przyczyna przyspieszonej
progresji schorzenia. Przemawiac¢ za tyn!
moze bardzo szybkie narastanie mian3
monoklonalnej immunoglobuliny.

Whniosek

Przypadek chorego ze szpiczakiem z°;
stal przedstawiony ze wzgledu na trudnosc!
diagnostyczne w ustaleniu wiasciwego roz-
poznania. Gwaittowny przebieg procesu cho-
robowego po nieradykalnym zabiegu ope'
racyjnym sugeruje koniecznos¢ wczesneg0
usuwania guzéw o niejasnej etiologii, °r3Z

ich weryfikacje histopatologiczng.
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