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Przeglad Lekarski 2015/72/6

Zajecie skory w przebiegu szpiczaka
plazmocytowego - opis przypadku i przeglad

literatury

Nacieki skérne szpiczaka plazmo-
cytowego (MM) sa bardzo rzadkim pro-
blemem klinicznym. Dotyczg niespetna
1% chorych z MM. Zajecie skéry moze
mie¢ charakter pierwotny lub wtérny.
Zmiany pierwotne zgodnie z obecnag
klasyfikacja WHO zalicza sie do chto-
niakow strefy brzeznej skory. Cha-
rakteryzujg sie one wyraznie lepszym
rokowaniem niz zmiany wtérne do MM.
Konieczna jest wnikliwa diagnostyka
by zréznicowaé¢ zmiany swoiste dla
szpiczaka od zwigzanych z nim po-
srednio i nieswoistych. Odosobnione
nacieki pierwotne mozna zwykle z
powodzeniem leczy¢ radioterapia lub
chirurgicznie. Metody leczenia zmian
mnogich oraz wtérnych s3g niesatys-
fakcjonujace.

Wstep

Zajecie skory przez szpiczaka plazmocy-
towego (MM) moze mie¢ charakter pierwotny
lub wtérny. Pierwotne zmiany to takie, ktérym
nie towarzyszy zajecie szpiku kostnego
i objawy CRAB (Calcium - podwyzszone
stezenie wapnia, R- uszkodzenie nerek, A-
niedokrwistos¢, B- zmiany osteolityczne ko-
8ci). W surowicy krwi chorych moze zas byc¢
obecne biatko monoklonalne. Wtérne zmiany
stwierdzane sg przy rozpoznaniu MM lub w
trakcie jego trwania [1], zwykle sg wyrazem
znacznego stopnia zaawansowania choro-
by. Formalnie pierwotne skérne szpiczaki
odosobnione, czyli PCP (primary cutaneous
plasmacytoma), zgodnie z klasyfikacjg WHO
22008 roku sg zaliczane do chtoniakéw strefy
brzeznej skory [2]. Jednak ze wzgledu na
charakter histopatologiczny oraz przebieg
kliniczny zostang omowione ponizej razem
ze zmianami wtornymi.

Zmiany pierwotne skérne szacuje sie
na 3-12% przypadkéw szpiczaka odosob-
nionego pozaszpikowego - PEP (primary
extramedullary plasmacytoma) [3]. Zgodnie
z danymi literaturowymi wtérne nacieki
pozaszpikowe MM obserwuje sie u 7% pa-
cjentéw przy rozpoznaniu i u dalszych 6% w
toku choroby [4]. Pierwszy opis przypadku
zajecia skory w szpiczaku plazmocytowym
z udowodnionym rozpoznaniem histopato-
logicznym opublikowany zostat przez Bruno
Blocha 105 lat temu w 1910 roku [5]. Jednak
ze wzgledu na rzadkos¢ wystepowania, aw
zwigzku z tym skape dane w literaturze pro-
blem ten nie jest dobrze poznany. Zgodnie z
wiedzg autoréw dotychczas nie publikowano

Cutaneous involvement in mul-
tiple myeloma is a very rare clinical
problem. It occurs in less than 1%
myeloma patients. Skin manifestation
may be primary or secondary to MM.
Primary involvement (PCP) according
to the current WHO classification is
one of the marginal zone lymphomas
of the skin. PCP are characterized by
significantly better prognosis than
infiltrations secondary to MM. Skin
manifestations require a thorough di-
agnosis to differentiate between mye-
loma-specific changes, MM-associated
and non-specific skin disorders. Iso-
lated primary infiltration can usually
be successfully treated with radiation
therapy or surgery. So far treatment of
multiple and secondary to MM involve-
ment are not satisfactory.

opiséw zajecia skory przez szpiczaka w
literaturze polskojezyczne;.

Opis przypadku

Rozpoznanie szpiczaka plazmocytowe-
go IgA lambda ISS |l stopien Durie-Salmon
IIIA postawiono u 50-letniego chorego w
kwietniu roku 2008. Wyjsciowo w bada-
niach metodg FISH przeprowadzong na
separowanych magnetycznie komérkach
CD138+ stwierdzono dodatkowa kopie 1921
i 1(14;16(q32;922) uznawane za czynniki
wysokiego ryzyka. Po 4 kursach chemio-
terapii w schemacie CTD (Cyklofosfamid,
Talidomid, Dexametason) pacjent osiggnat
catkowitg remisje hematologiczng. Z uwa-
gi na dolegliwosci bélowe towarzyszace
ztamaniom w obrebie zeber zastosowano
miejscowo dodatkowo radioterapie dawkg
20 Gy. Nastepnie przeprowadzono procedu-
re przeszczepienia autologicznych komorek
macierzystych krwi obwodowej (ASCT),
a w leczeniu podtrzymujgcym stosowano
Talidomid. Po niespetna pét roku nastgpit
u chorego nawr6t choroby. Zastosowano
schemat PAD (Bortezomib, Doxorubicyna,
Dexametason) - pie¢ kurséw, ponownie
osiggajgc CR. W marcu 2009, tj po pieciu
miesigcach, na plecach, szyi i konczynach
chorego pojawity sie fioletowo-czerwone
guzy o s$rednicy do 4 cm (Ryc. 1). Zmiany
byty niebolesne. W tym czasie nie wykazano
innych odchylen sugerujgcych progresje
szpiczaka. W badaniu histopatologicznym
i immunohistochemicznym zmian skérnych
stwierdzono klonalny naciek z plazmocytow
i plazmoblastéw (Ryc. 2). Zastosowano

325



Rycina 1
Nacieki szpiczaka na skorze szyi i klatki piersiowej.
Cutaneous infiltrates of the neck and chest.

pulsy Solu-Medrolu i 2 cykle chemioterapii
VMBCP (Winkrystyna, Melfalan, Karmusty-
na, Cyklofosfamid, Prednizon) bez efektu.
Nastepnie 3 kursy DT-PACE (Dexametazon,
Talidomid, Cis-platyna, Doxorubicyna, En-
doxan, Etopozyd) z czgsciowa poprawg w
zakresie zmian. W grudniu 2010 roku doszto
do progresji zmian skérnych oraz w obrebie
szpiku. Wdrozono leczenie w schemacie
Len-Dex (Lenalidomid, Dexametazon).
Pomimo to stan chorego sie pogarszat.
Zmart w marcu 2011, po 24 miesigcach od
stwierdzenia wtérnego zajecia skory przez
szpiczaka.

Obraz kliniczny

Nacieki plazmocytowe w skérze typowo
prezentujg sie jako czerwono-fioletowe
plamki, grudki lub guzki, ktére mogg ulegac
owrzodzeniu, bgdz jako koputowate ptytki o
gtadkiej powierzchni o przecietnej $rednicy
1-5 cm [4,6]. Zmiany bywajg pojedyncze
lub mnogie. Lokalizowa¢ sie moga na catej
powierzchni ciata, najczesciej obserwuje
sie je na tutowiu i proksymalnych odcinkach
konczyn oraz twarzy [7]. Zwykle wykwity sg
niebolesne, ale moze tez im towarzyszyc¢ bél
i pieczenie skory, czasem o duzym nasileniu
[8,9]. Rzadko zdarza¢ sie moze samoistna
regresja guzkow, jednak jest ona woéwczas
czesciowa i krotkotrwata [8].

Badania histopatologiczne

Choc¢ zmiany sprawiajg czesto wrazenie
podskornych to w badaniu histopatologicz-
nym klonalne plazmocyty widoczne sg w
réznych warstwach skoéry, czasem tkanki
podskornej, oszczedzony jest zas nasko-
rek [8,10]. Naciek moze mie¢ charakter
guzkowy lub rozlany srédmigzszowy [11].
Nierzadko komorki majg morfologie atypowg
lub s3 niedojrzate, nawet jesli w tym samym
czasie w szpiku obserwuje sie prawidtowo
wygladajgce plazmocyty. W utkaniu guza
moga by¢ obecne komorki plazmablastycz-
ne [12,13]. Rekomenduije sie dla szpiczaka
odosobnionego pozakostnego wykonanie
badania histopatologicznego w miejsce
biopsji cienkoigtowej w celu poprawnego
réznicowania z innymi chorobami limfopro-
liferacyjnymi[14]. Konieczne jest wykonanie
badania immunohistochemicznego. Wiele
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Rycina 2
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Naciek szpiczaka w skorze, obraz mikroskopowy (x60).
Plasma cell infiltration - skin biopsy analysis (x60).

historycznych opiséw przypadkéw jest tej
czesci analizy pozbawionych, brak wiary-
godnosci co do rozpoznania nie pozwala
na wyciagniecie wigzacych wnioskéw na
przyktad co do skutecznosci zastosowanego
wowczas leczenia. Plazmocyty w mikro-
skopie swietinym sprawia¢ moga wrazenie
prawidtowych komoérek, co sugerowatoby
ich odczynowy charakter i dopiero badanie
immunohistochemiczne dowodzi ich klonal-
nego, nowotworowego charakteru [15]. Zda-
rza sie tez, ze obraz histopatologiczny bez
analizy immunohistochemicznej sugeruje
utkanie chtoniakdw nieziarniczych lub mie-
saka [16,17]. W szczegodlnych sytuacjach
dla wyjasnienia charakteru nacieku potrzeb-
ne sg nawet badania molekularne [18].

Interesujgca jest kwestia mozliwej
heterogennosci ekspresji antygenow w
naciekach pozakostnych szpiczaka. Dla
przyktadu w analizie 7 przypadkéw prowa-
dzonej przez Requena i wsp. nie wykazano
ekspresji typowego dla szpiczaka antygenu
CD56 w szesciu badanych wycinkach skor-
nych oraz brak lub stabg ekspresje antygenu
CD43 [19]. Problem ten wymaga dalszych
badan, ktére mogg miedzy innymi poméc
wyjasni¢ etiopatogeneze powstawania
‘przerzutéow’.

Ekspresja biatka monoklonalnego w
skérnych szpiczakach zwykle koreluje $cisle
z tym obecnym we krwi lub plazmocytach
w szpiku [10]. Czasem obserwowana jest
jednak dyskrepancja w charakterze biatka
stwierdzanego wyjsciowo i w zajetych przez
szpiczaka komérkach skory [7,20,21].

Badania obrazowe

W ostatnim czasie ro$nie znaczenie
badania MRI, szczegolnie w zakresie oce-
ny zajecia szpiku kostnego i nacieczenia
struktur kostnych przez szpiczaka, co
znalazto odzwierciedlenie w najnowszych
zaleceniach IMWG [22]. Rola tego badania
w zakresie zajgcia skory nie zostata jednak
zdefiniowana. Forum Szpiczakowe Wiel-
kiej Brytanii (UKMF) zaleca w szpiczaku
odosobnionym pozakostnym wykonanie
CT lub MRI nie wyrdézniajac zadnego z nich
[14]. Zgodnie z zaleceniami IMWG w ramach
diagnostyki zmian pozaszpikowych zaleca
sie wykonanie PET/CT. Jest to najbardziej

wartosciowe badanie w diagnostyce oraz
monitorowaniu przebiegu szpiczaka poza-
kostnego. Jednak powszechnie stosowana
technika z uzyciem znakowanej glukozy
- FDG PET/CT ma ograniczong wartos¢ z
powodu fatszywie dodatnich jak i fatszywie
ujemnych wynikéw [23]. Trwajg badania
nad zastosowaniem innych znacznikéw dla
zwiekszenia wiarygodnosci wynikow.

Etiologia i czynniki sprzyjajace

Nacieki skérne wtérne do przebiegu
szpiczaka powstawa¢ mogg przez ciggtosc
z zajetej przez nowotwor kosci [16] bgdz
prawdopodobnie drogg krwi [24]. Zwraca
uwage nadreprezentacja rzadkich typow
biatka monoklonalnego w opublikowanych
dotad opisach skornych szpiczakow. Niekto-
rzy autorzy sugerujg czestsze wystepowanie
MM IgA wsrdd opisywanych przypadkow z
zajeciem skory: IgA 17-45% [10,25]. Inni za-
uwazajg czeste wystepowanie zajecia skory
w MM IgD - 63% oraz chorobie fancuchéw
lekkich - 10% [26]. Szpiczak IgD stanowi
wg danych z literatury 5-10% przypadkow
MM z zajeciem skory [10]. Nieliczne jak
dotad doniesienia sugerujg udziat czynni-
kéw fizycznych w powstawaniu naciekéw.
Opisano przypadki kliniczne, w ktérych guz
plazmocytowy pojawit sie¢ w bliznie kilka —
kilkanascie tygodni po leczeniu operacyjnym
ztamania kosci ramieniowej [27,28] lub w
bliznie po sternotomii, ktérg pacjent przebyt
kilkanascie lat wczesniej [27]. Opublikowano
tez opisy naciekéw szpiczaka w bliznie po
implantacji stymulatora serca. W jednym z
nich pierwotny szpiczak odosobniony poja-
wit sie u pacjenta w dwdch kolejnych lokali-
zacjach po implantacji stymulatora [29]. Inny
opisany przypadek przedstawia chorego z
MM, u ktérego 1,5 miesigca po usunieciu
wktucia centralnego w tej lokalizacji pojawity
sie nacieki szpiczaka [30]. Niektoérzy autorzy
sugeruja, ze w patogenezie powstawania
szpiczaka odosobnionego skéry bodzcem
wyzwalajgcym moze byé nawracajgca
opryszczka, potpasiec lub ukaszenie owada
[31] badz wkiucia dozylne [32].

W przypadku wtérnego zajecia skoéry
prawdopodobnie ryzyko ros$nie wraz z
przyrostem masy guza. Wedtug autoréw
Albertsa i Lyncha przy masie nowotworu

A. Jurczyszyn i wsp.



2-3 kg tj. 2-3 x10"2 komorek zagrozenie to
jest znaczne [24]. W literaturze sg jednak
rowniez opisy naciekow szpiczakowych
bedacych pierwszym objawem progresji w
fazie plateau lub wrecz nawrotu u chorych
w remisji [4,33,34].

Diagnostyka réznicowa

W przebiegu szpiczaka i innych gam-
mapatii monoklonalnych moga sie pojawiac
réznorodne zmiany skoérne. Jako pierwszy
wykwity skérne na swoiste i nieswoiste
dla szpiczaka podzielili Bluefarb i wsp. [5].
Zdaniem autoréw najtrafniejsza wydaje sie
obecnie klasyfikacja dzielagca je na swoiste,
zwigzane posrednio z gammapatig mono-
klonalng oraz nieswoiste [35].

W ramach zmian swoistych poja-
wienie sie wykwitow skérnych moze byc¢
spowodowane samym naciekiem komorek
nowotworowych bgdz odktadaniem biatka
monoklonalnego. Zauwazono, ze czesc¢
chordb skory statystycznie czesciej wspot-
istnieje ze szpiczakiem bgdz wyprzedza go,
czasem o kilka lat. Uznano je za zespoty
paranowotworowe, zwigzane posrednio ze
szpiczakiem. Do zmian skoérnych nieswo-
istych zaliczono miedzy innymi wykwity
pojawiajace sie jako objawy niepozgdane po
lekach przeciwszpiczakowych, w przebiegu
zakazen oraz nowotwory skoéry i choroby
autoimmunologiczne.

Ponizej oméwiono pokroétce kilka spo-
$rod skornych probleméw wigzanych
z gammapatiami monoklonalnymi.

Amyloidoza — zajecie skory wystepuje u
okoto 40% pacjentéw z amyloidozg. Czeste
sg zmiany skorne twarzy, szczegoélnie wokot
oczu, wtérnie ukrwotocznione, nasilajg sie
przy pracy ttoczni brzusznej. Amyloidoza
moze tez przejawia¢ sie tysieniem, skorg
marmurkowg, objawem Raynoud itd. [5].
Obraz moze przypomina¢ porfirie¢ skérng
p6zng. W badaniu histopatologicznym
stwierdza sie tancuchy lambda w charak-
terystycznej konfiguracji. Amyloidoza w
odréznieniu od samego szpiczaka uszkadza
naskorek [35].

POEMS —r6znorodne zmiany skoérne
mogg by¢ czescig obrazu tej rzadkiej cho-
roby. Nalezg do nich przebarwienia, zaczer-
wienienie skory, akrocyjanoza, naczyniaki.
Objawy skorne ustepujg podczas leczenia
choroby [36].

PTLD (potransplantacyjne choroby
limfoproliferacyjne) — szpiczak zdarza sie u
biorcéw przeszczepdw z czestoscig zaled-
wie 4%, znacznie rzadziej niz chtoniaki B-
komorkowe - 86% czy T-komédrkowe - 14%
przypadkoéw. Nie okreslono roli wirusa EBV
w etiopatogenezie szpiczaka potransplan-
tacyjnego. Podstawowg metodg leczenia
PTLD jest redukcja immunosupresji oraz
Rituximab, jednak komoérki nowotworowe
w nacieku szpiczaka nie wykazujg ekspres;ji
CD20. Opisywano skuteczno$¢ radioterapii
w przypadku odosobnionych naciekow szpi-
czakowych u biorcéw narzgdow [37,38].

Krioglobulinemia — typ | jest zwigzany
etiologicznie ze szpiczakiem i innymi pa-
raproteinemiami, ale tez miedzy innymi z
przewlektg biataczkg limfocytowa. Klinicznie
to purpurowe plamki bgdz grudki pojawiajg-
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Tabelal

Klasyfikacja zmian skérnych w przebiegu gammapatii monoklonalnych.
Classification of the skin disorders in monoclonal gammapathies.

Swoiste -naciekowe

Szpiczak odosobniony pozakostny skory pierwotny

Zmiany naciekowe wtérne do szpiczaka plazmocytowego

Nacieki w przebiegu Choroby Waldenstréma

Zwigzane z depozycjg biatka monoklonalnego

Amyloidoza

Kriogloblinemia

Kolce mieszkowe nosa

Depozyty taicuchow lekkich w chorobie Randalla

O udowodnionym zwigzku z gammapatia monoklonalng

Scleromyxedema

Scleredema - choroba Buschkego

Kepki zotte ptaskie nie zwigzane z hiperlipidemia

Z6ltakoziaminiak martwiczy

Zespot Schnitzlera

Zmiany skorne w przebiegu zespotu POEMS

Prawdopodobnie zwigzane z gammapatiami monoklonalnymi

Piodermia zgorzelinowa — Pyoderma gangrenosum

Zespot Sweeta

Leukocytoklastyczne zapalenie naczyn

Zespot przeciekania kapilar

Skoéra wiotka — posta¢ nabyta

Eozynofilowe zapalenia skory

Nadmierne rogowacenia skory

Zapalenie tkanki podskornej

Nieswoiste

Reakcje niepozadane po lekach

Infekcje

Nowotwory skéry

Tabelalll

Diagnostyka réznicowa zmian skérnych w przebiegu gammapatii monoklonalnych.
Differential diagnosis of the skin disorders in monoclonal gammapathies.

Reakcje polekowe

Pozaweztowy chioniak strefy brzeznej - enMZL

Chioniak anaplastyczny z duzych komoérek - ALCL

Czerniak

Miesaki tkanek migkkich

Skoérna hiperplazja limfocytowa z monotypowymi plazmocytami

Poliklonalna plazmocytoza skérna lub/i systemowa

Porfiria skorna p6zna

PTLD - potransplantacyjne choroby limfoproliferacyjne

Choroba przeszczep przeciw gospodarzowi

Choroba Castlemanna

ce sie na konczynach dolnych, mogg ulega¢
owrzodzeniu.

Kolce mieszkowe nosa — majg one
wyglad drobnych zrogowaciatych kolcow.
Histologicznie sktadajag sie jednak gtownie
sie ze ztogow biatka monoklonalnego, a nie
keratyny [39]. Zauwazono wyrazny zwigzek
kolcow mieszkowych nosa z krioglobuline-
mig w przebiegu gammapatii monoklonal-
nych [40]. W czes$ci przypadkow lepszy i

szybszy efekt niz chemioterapia dajg zabiegi
plazmaferez [41-43].

Pyoderma gangrenosum — prezentuje
sie jako wrzodziejgce centrum otoczone ru-
mieniowym obrzezem. Stwierdzono wspot-
zalezno$¢ z réznymi chorobami zapalnymi.
Najczesciej jest wigzana ze szpiczakiem
IgA [44].

Scleredema (choroba Buschkego,
obrzek stwardniaty Buschkego)— w jej
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przebiegu dochodzi do stwardnienia skory
twarzy, karku, plecow, barkéw. Skéra moze
przybra¢ pomaranczowg lub czerwonawag
barwe. Typ drugi wigzany jest zgammapatig
monoklonalng, gtéwnie IgG. Pojawia sie ra-
czej w przebiegu z MGUS niz w objawowym
szpiczaku. Zwykle ma charakter samoogra-
niczajgcy sie. Chemioterapia z reguty powo-
duje cofanie sie stwardnienia [35].

Scleromyxedema — choroba zaliczana
do mucynoz. Na skorze widoczne sg grud-
ki, otaczajgca je skora jest stwardniata.
Wigze sie jg gtdbwnie z gammapatig IgG,
rzadko jednak z objawowym szpiczakiem.
Histologicznie stwierdza sig rozplem fibro-
blastéw i ztogi mucyny. Leki (stosowane w
szpiczaku) nie sg wystarczajgco skuteczne
[35,45].

Zespot Schnitzlera — rzadka choroba
objawiajgca sie przewlektg pokrzywka
z towarzyszgcg gorgczka, bolami kosci,
limfadenopatia, splenomegalig, neutrofilig.
Towarzyszy MGUS, moze tez poprzedzac
rozwoj innych choréb limfoproliferacyjnych.
Jedynym lekiem wykazujgcym skutecznos$¢
w opanowywaniu objawéw jest Anakinra —
antagonista receptora II-1 [46].

Zespot Sweeta — jest to ostra neutrofi-
lowa dermatoza przebiegajgca z gorgczka.
Kojarzona jednak gtoéwnie z przewlektg
biataczkg szpikowg [47].

Zmiany polekowe - opisywane w przebie-
gu stosowania min. bortezomibu i lenalido-
midu. Dla bortezomibu czestos¢, wg danych
z literatury, waha sie w szerokich granicach
5-80%. Najczesciej zmiany pojawiajg sie w
miejscu wstrzykniecia leku. Zwykle ustepujg
one po podaniu glikortykosteroidéw i nie wy-
magajg odstawienia leku. Kazuistyczne sg
doniesienia o powazniejszych powikfaniach
jak toczen skérny indukowany podawaniem
bortezomibu [48]. Z lenalidomidem wigze sie
gtéwnie miernego stopnia pokrzywke.

Plazmocytoza poliklonalna skory/sys-
temowa — sg to poliklonalne skérne lub
narzgdowe nacieki plazmocytowe o niezna-
nej etiologii spotykane u 0séb pochodzenia
azjatyckiego [49]. Mogg mie¢ charakter
paraneoplastyczny.

Rokowanie

Ogolnie szpiczaki odosobnione tkanek
miekkich traktuje sie jako rokujgce korzyst-
niej niz postacie kostne, miedzy innymi z
powodu skutecznosci radioterapii. Ryzyko
odlegtych przerzutéw wynosi ponizej 30% i
jest nizsze niz w przypadku szpiczaka od-
osobnionego kosci. Juz w latach 1990-2000
10-letnie przezycie osiggato 2/3 pacjentow
[14]. Podnosi sie role utraty ekspresji CD138
tj. syndekanu-1, ktéry odgrywa role w przy-
leganiu plazmocytéw do kolagenu min.
w szpiku kostnym w patogenezie rozsiewu
choroby. W pojedynczych doniesieniach
udowodniono brak ekspresji CD138 u pa-
cjentow z wtornym rozsiewem szpiczaka do
skory [50]. Jednak w kilku opublikowanych
analizach przypadkéw nie stwierdzono jej
utraty [10,26]. Badania cytogenetyczne
mogg mie¢ ograniczone znaczenie w okre-
$laniu rokowania dla chorych z zajeciem
skory w przebiegu szpiczaka [51].

W przypadku pierwotnego szpiczaka
odosobnionego skéry: czas wolny od cho-
roby moze w przypadku odosobnionego
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szpiczaka skérnego po jego leczeniu siegac
nawet 20 lat [52].

Zmiany pojedyncze rokujg korzystniej
niz mnogie [53]. W analizie 33 przypadkéw
przeprowadzonej przez Miyamoto i wsp.
zmiany mnogie wystapity u 17 oséb: byli
to chorzy mtodsi niz w grupie ze zmianami
pojedynczymi a ich czas przezycia wynosit
Srednio 22 miesigce czyli znaczgco krocej
niz w przypadku zmian sporadycznych [18].
Wyttumaczeniem jest potencjalnie lepsza
resekcyjnos¢ zmian lub ukryta choroba
systemowa, ktorej pierwszym - wyprzedza-
jgcym objawem sg mnogie wykwity skérne.
Co najmniej 25% 0sob ze szpiczakiem poza-
kostnym pierwotnie uznanym za odosobnio-
nego w trakcie diagnostyki okazuje sie mie¢
kolejne nacieki w innych lokalizacjach [14].

Obecnos¢ biatka monoklonalnego w
surowicy krwi, opierajgc sie na skapych
danych dostepnych w literaturze, wydaje
sie nie wptywaé negatywnie na rokowanie.
Jest to w opozycji do innych lokalizacji
szpiczaka plazmocytowego [53]. Jednak
obecnos¢ paraproteiny we krwi trwajgca po-
nad rok po radioterapii zmian skoérnych jest
prawdopodobnie negatywnym czynnikiem
rokowniczym [54].

Leczenie

Zmiany wtérne sg zwykle jedynie jednym
z objawow bardzo zaawansowanej choroby
podstawowej, na przyktad w przebiegu bia-
taczki plazmocytowej [56]. Prawdopodobnie
dlatego nie znaleziono dotychczas skutecz-
nej formy leczenia w tych sytuacjach.

Chemioterapia:

W pojedynczych doniesieniach opisy-
wano przejsciowg skutecznos¢ tradycyjnej
chemioterapii opartej na cyklofosfamidzie,
prednisonie, winkrystynie. Odpowiedzi zwy-
kle byty czesciowe i krotkotrwate [28,56,57].
Wykazano przydatnosc glikokortykostero-
idow w zakresie leczenia zmian skoérnych
[18,58].

Bortezomib. Opisywano przypadki zaje-
cia skoéry przez szpiczaka w trakcie terapii
bortezomibem bedace jednym z elementéw
progresji choroby [59-61]. Istniejg tez jednak
opisy przynajmniej czasowej skutecznosci
bortezomibu w zakresie naciekéw skornych
[62,63]. Talidomid nie jest wystarczajaco
skuteczny w pozakostnych lokalizacjach
szpiczaka [64] Dane w literaturze na te-
mat skutecznosci lenalidomidu sg skgpe.
Znaleziono pojedyncze doniesienia suge-
rujgce jego skutecznos¢ w zakresie zmian
skoérnych [61,65]. Odszukano jedynie poje-
dyncze opisy dokumentujgce skutecznosc
agresywnej chemioterapii jak VDTPACE
[6]. Réwnie skgpe sg dane sugerujgce sku-
tecznos¢ procedury ASCT [65]. Natomiast
opublikowano kilka doniesien opisujgcych
pojawienie sie zmian skornych po ASCT
[4,12,66] i alloSCT [56].

Radioterapia:

W przypadku zajecia skéry wtérnego
do uogdlnionego szpiczaka skutecznosc
radioterapii jest ograniczona. Mozna sie
spodziewac jedynie przejsciowo zmniej-
szenia lub ustgpienia zmian skoérnych
[11 13]. Znaleziono opisy skutecznosci
napromieniania wigzkg elektronow [21] i
przejsciowej skutecznosci napromieniania
elektronami catego ciata [67]. W czeSci

przypadkéw stosowano leczenie skojarzone
np. bortezomib z radioterapig. Trudno byto
oceni¢ skutecznos¢ poszczegolnych jej
komponentéw.

Odrebnosci dla odosobnionych szpi-
czakéw pozakostnych skory

CEP (cutaneous extramedullary plasma-
cytoma) (szpiczaki odosobnione skorne) sg
wysoce wrazliwe na radioterapie. Gorszej
odpowiedzi mozna sie jednak spodziewac
w przypadku zmian o srednicy wiekszej niz
5 cm [14]. Wytyczne brytyjskie rekomen-
dujg w leczeniu pozakostnych szpiczakow
odosobnionych dawke 40 Gy podzielong na
20 frakcji z zachowaniem 2 cm marginesu.
Opcja terapeutyczng jest tez leczenie chirur-
giczne. Leczenie adjuwantowe pod postacig
RT po usunigciu zmiany autorzy zalecen
proponujg w przypadku przekroczenia mar-
ginesu ciecia . Zas dla guzéw o $rednicy >
5 cm, o wysokiej ztosliwosci histologiczne;j,
w chorobie opornej i nawrotowej w formie
radio lub chemioterapii [14].

Skutecznos$¢ radioterapii w szpiczaku
odosobnionym skory jest do$é dobrze
udokumentowana [31]. Opisywane sg dtugo-
trwate remisje po napromieniowaniu w PCP
[52]. Miejscowe nawroty po radioterapii sg
rzadkie, rzedu 5% [14]. Réwniez leczenie
chirurgiczne w PCP moze by¢ skuteczne
[68,69]. Z uwagi na jedynie kazuistyczne
opisy korzysci z jej stosowania [20] oraz
skutki uboczne chemioterapia nie jest ru-
tynowo zalecana do leczenia izolowanych
zmian skoérnych [70]. Wydaje sie, ze PCP
wystarcza leczy¢ miejscowo [53].

Podsumowanie

Whikliwa diagnostyka zmian skérnych u
pacjentéw z MM jest konieczna z uwagi na
réznorodnos¢ chorob skoéry pojawiajgcych
sie w przebiegu szpiczaka. Zajecie skory w
MM zaleznie od pierwotnego lub wtdérnego
charakteru rézni sie dramatycznie zaréwno
odpowiedzig na leczenie jak i rokowaniem.
Wyzwaniem terapeutycznym pozostajg
przypadki wtérnego rozsiewu szpiczaka
do skory.
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