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12 Wstęp

13 Szpiczak plazmocytowy (MM), z częstością występowania
14 w Europie 4,5–6/100000/rok, stanowi 10% nowotworów ukła-
15 du krwiotwórczego. Ta często rozpoznawana choroba limfo-
16 proliferacyjna dotyczy przede wszystkim osób starszych.
17 Średni wiek w chwili zachorowania wynosi 72 lata [1].
18 Zwykle MM lokalizuje się w szpiku kostnym. Jednakże u 7%
19 pacjentów stwierdza się jego pozaszpikowe nacieki już
20 w chwili rozpoznania, a u kolejnych 6% w dalszym przebie-
21 gu choroby [2].

22Szpiczak plazmocytowy z zajęciem ośrodkowego
23układu nerwowego

24Zajęcie ośrodkowego układu nerwowego w przebiegu MM
25(OUN MM) to bardzo rzadka sytuacja kliniczna, zdarza się
26u mniej niż 1% pacjentów z MM [3]. Dotychczas najobszer-
27niejszą analizą pozostaje publikacja z 2016 roku obejmująca
28172 przypadki [4]. Potwierdzono w niej, że pacjenci
29z naciekami w OUN są młodsi niż przeciętnie chorzy z tym
30rozpoznaniem. Obraz kliniczny zajęcia OUN jest hetero-
31genny. Czas pomiędzy rozpoznaniem a stwierdzeniem
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a b s t r a c t

Multiple myeloma accounting for 10% of malignancies of haematopoietic system is

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

and more interested in distinct features and forms of this malignancy. In the article, we

described rare MM manifestations with reference to location (central nervous system and

skin), M-protein produced by the tumor cells (biclonal and immunoglobulin M), early

onset of the disease (young versus old) and pregnancy in MM patients.
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32 zmian w CNS był w badanej grupie relatywnie krótki
33 i wyniósł średnio 2 lata (Ryc. 1A). Nie wykazano korelacji
34 pomiędzy wyższym stopniem w klasyfikacji ISS a ryzykiem
35 zajęcia OUN, potwierdzono zaś większy odsetek del 17p w tej
36 postaci choroby. Wysokie stężenie dehydrogenazy mleczano-
37 wej (LDH) często towarzyszyło naciekom w OUN, co potwier-
38 dzać może wagę prognostyczną tego wskaźnika docenionego
39 choćby w modyfikacji klasyfikacji ISS do aktualnie obowiązu-
40 jącej R-ISS. Dane z analizy wskazują, że zajęcie OUN pod
41 postacią nacieków opon mózgowo-rdzeniowych wiąże się
42 z bardziej agresywnym przebiegiem. Najbardziej wiarygodne
43 wyniki w ocenie zajęcia OUN otrzymuje się, łącząc dwie
44 techniki: obrazowanie metodą rezonansu magnetycznego
45 oraz badanie cytologiczne i immunofenotypowe płynu móz-
46 gowo-rdzeniowego. Analiza dostarczyła też danych z rze-
47 czywistej praktyki na temat leczenia OUN MM. Na jej
48 podstawie można stwierdzić, że leczenie systemowe jest
49 obecnie najskuteczniejszą metodą terapii w tej postaci MM.
50 Zarówno samo, a w szczególności w skojarzeniu z radio-
51 terapią, pozwala na wydłużenie przeżycia całkowitego (OS)
52 pacjentów. Z uwagi na ogromną różnorodność protokołów
53 nie porównywano ich skuteczności między sobą [4]. Choć leki

54immunomodulujące [5] oraz bendamustyna [6] przenikają
55przez barierę krew–mózg, dane na temat ich skuteczności
56w zajęciu CNS są jeszcze zbyt skąpe, by formułować zalece-
57nia. Być może nadzieją dla chorych będą nowe inhibitory
58proteasomów, np. marizomib [20]. Niejasna pozostaje też rola
59przeszczepienia autologicznych komórek macierzystych
60szpiku w terapii tej postaci szpiczaka. Leczenie miejscowe,
61zarówno chemioterapia dokanałowa jak radioterapia, przyno-
62szą znacznie mniej korzyści niż terapia systemowa. Niestety
63rokowanie u pacjentów z CNSMM pozostaje nadal bardzo złe
64(Ryc. 1B) [7].

65Szpiczak plazmocytowy z zajęciem skóry

66Zajęcie skóry w szpiczaku również jest bardzo rzadkim
67zjawiskiem. W 2016 roku została opublikowana retrospek-
68tywna, wieloośrodkowa analiza obejmująca 53 histopatolo-
69gicznie potwierdzone przypadki wtórnego zajęcia skóry przez
70MM (SMM) [10]. Nacieki skórne MM mają bardzo zróżnico-
71wany wygląd, najczęściej przyjmują postać czerwono-fioleto-
72wych guzków lub płytek (Ryc. 2). Ich rozległość bywa różna,
73z reguły jednak zmiany nie obejmują naskórka. Mogą mieć
74charakter wieloogniskowy, w około 30% przypadków
75w badanej grupie stwierdzono więcej niż 5 lokalizacji.
76Umiejscawiają się głównie na tułowiu oraz kończynach.
77Nacieki nowotworowych plazmocytów należy różnicować ze
78znacznie częstszymi przypadkami amyloidozy skórnej, pio-
79dermii zgorzelinowej lub zmian zapalnych. Uważa się, że
80zajęcie skóry pojawia się raczej w końcowych stadiach
81choroby, mediana linii leczenia w powyższej analizie
82wyniosła 3. Zgodnie z danymi z analizy, SMM rozpoznawano
83po średnio 2,2 roku, co może wskazywać na bardziej agre-
84sywną w tych przypadkach biologię choroby (Ryc 3A). Pewną
85rolę w powstawaniu nacieków MM w skórze mogą odgrywać
86czynniki fizyczne (jak powtarzalne iniekcje, zabiegi chirur-
87giczne) [8]. W wycinkach zajętej skóry występują plazmab-
88lasty (stwierdzane u 60% pacjentów objętych analizą), pod-
89czas gdy w szpiku danego pacjenta morfologia plazmocytów
90nadal może być dojrzała. U większości chorych infiltracja

Ryc. 2 – Zajęcie skóry w szpiczaku
Fig. 2 – Skin involvement in myeloma

Ryc. 1 – A: Czas od rozpoznania MM do stwierdzania zajęcia
ośrodkowego układu nerwowego (OUN) w przebiegu
szpiczaka. B: Czas przeżycia całkowitego (OS) u pacjentów
z zajęciem 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
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