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INFORMACJE O ARTYKULE ABSTRACT

Stowa kluczowe: Multiple myeloma accounting for 10% of malignancies of haematopoietic system is

e szpiczak a heterogenous disease. In the era of individual approach to the patient, we are more

¢ pozaszpikowy and more interested in distinct features and forms of this malignancy. In the article, we
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e cigza described rare MM manifestations with reference to location (central nervous system and
e mlodzi skin), M-protein produced by the tumor cells (biclonal and immunoglobulin M), early
o IgM onset of the disease (young versus old) and pregnancy in MM patients.
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Wstep

Szpiczak plazmocytowy (MM), z czestoScig wystepowania
w Europie 4,5-6/100000/rok, stanowi 10% nowotworéw ukta-
du krwiotwdrczego. Ta czesto rozpoznawana choroba limfo-
proliferacyjna dotyczy przede wszystkim oséb starszych.
Sredni wiek w chwili zachorowania wynosi 72 lata [1].
Zwykle MM lokalizuje sie w szpiku kostnym. Jednakze u 7%
pacjentéw stwierdza sie jego pozaszpikowe nacieki juz
w chwili rozpoznania, a u kolejnych 6% w dalszym przebie-
gu choroby [2].

Szpiczak plazmocytowy z zajeciem osrodkowego
ukladu nerwowego

Zajecie oSrodkowego ukladu nerwowego w przebiegu MM
(OUN MM) to bardzo rzadka sytuacja kliniczna, zdarza sie
u mniej niz 1% pacjentéw z MM [3]. Dotychczas najobszer-
niejszg analizg pozostaje publikacja z 2016 roku obejmujgca
172 przypadki [4]. Potwierdzono w niej, ze pacjenci
z naciekami w OUN sg mlodsi niz przecietnie chorzy z tym
rozpoznaniem. Obraz kliniczny zajecia OUN jest hetero-
genny. Czas pomiedzy rozpoznaniem a stwierdzeniem
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zmian w CNS byl w badanej grupie relatywnie krotki
i wyniést érednio 2 lata (Ryc. 1A). Nie wykazano korelacji
pomiedzy wyzszym stopniem w klasyfikacji ISS a ryzykiem
zajecia OUN, potwierdzono za$ wiekszy odsetek del 17p w tej
postaci choroby. Wysokie stezenie dehydrogenazy mleczano-
wej (LDH) czesto towarzyszylo naciekom w OUN, co potwier-
dza¢ moze wage prognostyczng tego wskaznika docenionego
choc¢by w modyfikacji klasyfikacji ISS do aktualnie obowigzu-
jacej R-ISS. Dane z analizy wskazuja, Ze zajecie OUN pod
postacig naciekéw opon moézgowo-rdzeniowych wigze sie
z bardziej agresywnym przebiegiem. Najbardziej wiarygodne
wyniki w ocenie zajecia OUN otrzymuje sie, laczac dwie
techniki: obrazowanie metodg rezonansu magnetycznego
oraz badanie cytologiczne i immunofenotypowe ptynu moéz-
gowo-rdzeniowego. Analiza dostarczyta tez danych z rze-
czywistej praktyki na temat leczenia OUN MM. Na jej
podstawie mozna stwierdzié¢, ze leczenie systemowe jest
obecnie najskuteczniejsza metodg terapii w tej postaci MM.
Zaréwno samo, a w szczegdélnosci w skojarzeniu z radio-
terapia, pozwala na wydtuzenie przezycia catkowitego (OS)
pacjentéw. Z uwagi na ogromng réznorodnos¢ protokotéw
nie poréwnywano ich skutecznosci miedzy soba [4]. Cho¢ leki
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Ryc. 1 - A: Czas od rozpoznania MM do stwierdzania zajecia
osrodkowego ukladu nerwowego (OUN) w przebiegu
szpiczaka. B: Czas przezycia calkowitego (OS) u pacjentéw
z zajeciem OUN w przebiegu szpiczaka

Fig. 1 - A: Time from the MM diagnosis to MM central nervous
system involvement. B: Overall survival in patient with
myeloma central nervous system involvement

immunomodulujgce [5] oraz bendamustyna [6] przenikajg
przez bariere krew-moézg, dane na temat ich skutecznosci
w zajeciu CNS sg jeszcze zbyt skape, by formutowaé zalece-
nia. By¢ moze nadzieja dla chorych bedg nowe inhibitory
proteasoméw, np. marizomib [20]. Niejasna pozostaje tez rola
przeszczepienia autologicznych komoérek macierzystych
szpiku w terapii tej postaci szpiczaka. Leczenie miejscowe,
zaréwno chemioterapia dokanalowa jak radioterapia, przyno-
szg znacznie mniej korzysci niz terapia systemowa. Niestety
rokowanie u pacjentéw z CNSMM pozostaje nadal bardzo zte
(Ryc. 1B) [7].

Szpiczak plazmocytowy z zajeciem skory

Zajecie skéry w szpiczaku réwniez jest bardzo rzadkim
zjawiskiem. W 2016 roku zostala opublikowana retrospek-
tywna, wieloosrodkowa analiza obejmujgca 53 histopatolo-
gicznie potwierdzone przypadki wtérnego zajecia skory przez
MM (SMM) [10]. Nacieki skéme MM majg bardzo zréznico-
wany wyglad, najczesciej przyjmujg posta¢ czerwono-fioleto-
wych guzkéw lub plytek (Ryc. 2). Ich rozleglo§é bywa rézna,
z reguly jednak zmiany nie obejmujg naskdrka. Mogg mieé
charakter wieloogniskowy, w okolo 30% przypadkéw
w badanej grupie stwierdzono wiecej niz 5 lokalizacji.
Umiejscawiaja sie gléwnie na tulowiu oraz konczynach.
Nacieki nowotworowych plazmocytéw nalezy réznicowac ze
znacznie czestszymi przypadkami amyloidozy skérnej, pio-
dermii zgorzelinowej lub zmian zapalnych. Uwaza sie, ze
zajecie skéry pojawia sie raczej w koncowych stadiach
choroby, mediana linii leczenia w powyzszej analizie
wyniosta 3. Zgodnie z danymi z analizy, SMM rozpoznawano
po $rednio 2,2 roku, co moze wskazywac na bardziej agre-
sywng w tych przypadkach biologie choroby (Ryc 3A). Pewng
role w powstawaniu naciekdéw MM w skérze mogg odgrywaé
czynniki fizyczne (jak powtarzalne iniekcje, zabiegi chirur-
giczne) [8]. W wycinkach zajetej skéry wystepujg plazmab-
lasty (stwierdzane u 60% pacjentéw objetych analizg), pod-
czas gdy w szpiku danego pacjenta morfologia plazmocytéw
nadal moze by¢ dojrzala. U wiekszosci chorych infiltracja

Ryc. 2 - Zajecie skéry w szpiczaku
Fig. 2 - Skin involvement in myeloma
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