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STRESZCZENIE
Pozaszpikowy guz plazmocytowy, najéziej w 80-90% jest zlokalizowany w gérnych drogaxidechowych tj.
nosogardzieli, migdatkach, zatokach przynosowycbzemwspétistnié z uogdlnion postaci szpiczaka mnogiego.
Ponizej przedstawiono opis przypadku 74-letniej chovektérej rozpoznan@lazmocytoma piersi. Przedstawiono
dane kliniczne, diagnostyloraz sposéb leczenia.

SEOWA KLUCZOWE: Szpiczak pozakostny — Diagnostyka — Leczenie.

SUMMARY
Extramedullary plasmacytoma (EMP) is a plasma ttetor arising outside of the bone marrow, partidylé80—
90%) the head and neck region (nasopharynx, nosgy,csinuses, and tonsils), and can be associsitdmultiple
myeloma (MM). EMP is an uncommon neoplasm and yaveturs in the breast. We report a 74-year-oldaferwith
a EMP in the left breast associated with MM andufs its clinical features, diagnosis and treatment
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Szpiczak plazmocytowy stanowi deugod wzgédem czstasci wyskpowania chorop nowotwo-
rowa uktadu limfoidalnego u dorostych. Szpiczak pozasapy jest rzadl chorola i wystepuje pod
postacy pojedynczych zmian kostnyclszficzak kostny) lub guzéw tkanek mkkich (szpiczak poza-
kostny). Wiekszai¢ danych na temat leczenia szpiczaka pozaszpikowegbodzi z retrospektywnych
obserwacji chorych oraz opisow przypadkow. Roktsstna wysipuje dwukrotnie, a pozakostna trzy-
krotnie czsciej u ngzczyzn ni u kobiet [9]. Pozaszpikowy guz plazmocytowy vepstie u ok. 3%
chorych, mae by¢ zlokalizowany w catym ciele ale najgziej, w 83-90% jest zlokalizowany w gor-
nych drogach oddechowych: nosogardzieli, migdatkaakokach przynosowych [7,11]. Do rzadszych
lokalizacji nalea jadra, gcherz moczowy, cewka moczowa, piersi, jajniki, plugruczot tarczowy,
mdzg, skora [5]. W przypadku szpiczaka pozakostrisgtko monoklonalne jest wykrywane w suro-
wicy i/lub moczu u mniej i 25% pacjentow.

OPIS PRZYPADKU

Chora lat 74, u ktérej w lipcu 2009 r. stwierdzame lewej piersi. W wywiadzie od czerwca do
lipca 2009 r. ubytek masy ciata okoto 5 kilogramd¥.wykonanej ambulatoryjnie biopsji cienkoigto-
wej guza nie stwierdzono rozrostu howotworowegosig/pniu 2009 roku, chora byta hospitalizowana
w Klinice Chirurgii Ogolnej SPSK1 w Lublinie, gdzzeprowadzono badania diagnostyczne przewo-
du pokarmowego, nie znajdgj przyczyny obserwowanej niedokrwista W badaniach laboratoryj-
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nych obserwowano paghiajaca sie niedokrwistdé i matoptytkowa¢. Nastpnie, z uwagi na niedo-
krwistos¢, pacjentka zostata przeniesiona do Kliniki Hematadogii i Transplantacji Szpiku w Lubli-
nie w celu dalszej, rozszerzonej diagnostyki. Payjpciu do kliniki, w badaniach dodatkowych stwier-
dzono niedokrwist@& (Hb — 8,94g/dl) i matoptytkowsd (63,7G/l), podwyszenie poziomu L£mikro-
globuliny (7,75 mg/l), LDH (1631,0 1U/l), CA 15-39 U/ml, N do 30), aminotransferazy asparginowej
(97 1U/). Skzenie biatka catkowitego wynosito 7,1 g/dl, immunaigllin: IgA 0,18 g/l (0,7-4,0), 1gG —
7,86 g/l (7.0-16.0), IgM — 0,15¢/I (0,4-2,3), wawicy wolne taicuchy kappa — 5,53 mg/l (3,3-19,4),
wolne taicuchy lambda — 176 mg/l (5,71-26,3). W wykonanyrdapéu histopatologicznym szpiku
stwierdzono szpik wybitnie bogatokomdrkowy, prawide uktady hematopoetyczne w zaniku, domi-
nowat rozlany naciek z komorek nowotworowych édobfitej cytoplazmie i nieregularnymdrze, ze
stabo widocznymigderkami, ktére wykazaty ujemny odczyn immunohiseroiczny z przeciwcialem
przeciwko: cytokeratynie (CK MNF116), CD45, CD20Dp @38, CD1a, MPO, CD34, CD117, CD68.
Odczyn na CD43 byt wipliwy. Obraz morfologiczny i wyniki odczynéw immuohistochemicznych nie
pozwolity na okrélenie histogenezy rozrostu. W immunofenotypie koekészpikowych, réwnie nie
znaleziono antygenow charakterystycznych dla helogittznej choroby rozrostowej, wnioskugj iz
nieprawidtowe komorki stwierdzone w mielogramig reajprawdopodobniej pochodzenia pozaszpiko-
wego. Chora zostata skierowana do Kliniki Chiruf@iikologicznej w Lublinie, gdzie przeprowadzono
wyciecie guza lewej piersi. Wobec wénéejszych trudnéci diagnostycznych, preparat histologiczny
wycietego guza, zostat wystany do Pracowni Zaktadu Patfoiogii Centrum Onkologii w Warszawie,
gdzie po konsultacji, postawiono rozpoznanie: wgspitsliwa niedojrzata postaplazmocytoma, wg
klasyfikacji Greipp’a. Char ponownie przyjto do kliniki w celu rozpocgia chemioterapii. W wyko-
nanym powtornie mielogramie stwierdzono 36% plaztie, po detekcji biatka monoklonalnego
metod, immunofiksacji obserwowano na poliklonalnym #adowe biatko IgG lambda oraz dodatko-
wy prazek nasciezce lambda. Wynik badania cytogenetycznego szpikwipaodzit: obecné¢ delec;ji
13q i amplifikacji 1g21. Nie stwierdzono obeénbinnych zaburz@ genetcznych. Biac pod uwag
stopien ztosliwosci i uogodlnienie choroby oraz wspdtistnienie innychoréb (napadowe migotanie
przedsionkow, nadczynio tarczycy w wywiadzie, niewydolsé krazenia) zdecydowano o podaniu
chemioterapii w uktadzie VMBCP (winkrystyna, me#al BCNU, endoksan, prednizon). W 2 dobie po
zakaczeniu chemioterapii, u chorej obserwowano powilkdéanfekcyjne pod postagiobustronnego
zapalenia ptuc z niewydolicia oddechow. Mimo intensywnej antybiotykoterapii szeroko spektej,

w 8 dobie chora zostata zaintubowana i portbna do oddechu wspomagaggo. W wielokrotnie po-
wtarzanych badaniach mikrobiologicznych, w kierurmtiologii bakteryjnej, grzybiczedpPneumocystis
jirovecii, Legionelli nie wykryto przyczyny zapalenia ptuc. Chora poaestta na oddechu wspomaga-
nym przez 8 tygodni w Oddziale Intensywnej Terdfliniki Anestezjologii SPSK1 w Lublinie. W
styczniu 2010 r. chora zostata przeniesiona ponewaiKIliniki Hematoonkologii w Lublinie, w stanie
ogo6lnym stabilnym. Z uwagi na laboratoryjne ceclgerynnéci tarczycy rozpoago podawanie tia-
mazolu. Obniony nastréj chorej, nieet pacjentki do aktywni, wspoétpracy i rozpoezia rehabili-
tacji byt wskazaniem do leczenia przeciwdepresypnél trakcie tego pobytu na podstawie elektrofo-
rezy biatlek z immunofiksagjoraz biopsji szpiku stwierdzono cechy remisji iy, ale z powodu
wysoce zitéliwej postaci szpiczaka zdecydowano o kontynuabgrioterapii. Stan ogolny chorej
znacznie poprawit gj chora kontynuowata rehabilitacjv warunkach ambulatoryjnych. Od lutego do
sierpnia 2010 roku chora otrzymata 6 cykli chermiapé w uktadzie CTD (cyklofosfamid, talidomid,
deksametazgnuzyskupc remisg czesciowa choroby Chemioterapipodano w dawkach zredukowa-
nych, ze wzgldu na wczéniej obserwowane powiktania infekcyjne. Ngstie chora otrzymywata
talidomid w dawce 50 mg/d. W trakcie leczenia riiserwowano objawow niepgdanych w stopniu

3 lub 4 wg WHO. W styczniu 2011 r. chora zostatayta w trybie nagtym do Kliniki z objawami
niewydolngci wielonaradowej, z powodu progresji choroby. W badaniu fidgkan stwierdzono
zmiany guzowate w zakresie obu piersi oraglgokdéw. Mimo intensywnego leczenia chora zmarta
10.01.2011 .
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OMOWIENIE

Rozpoznanie szpiczaka pozaszpikowego ustajanai podstawie badania histopatologicznego.
Biopsja cienkoigtlowa w wielu przypadkach okazuje lsadaniem niewystarczgym i niemiarodaj-
nym. Zaleca si pobieranie materialu tkankowego na drodze biagsjurgicznej lub biopsji grubigta
tnaca. Guzy tkanek mikkich wywodzce sé z komérek plazmatycznychy szadkie, w rénicowaniu
nalezy braé pod uwag chioniaki nieziarnicze lub plazmocytoreaktywn, [1, 2]. W opisywanym przy-
padku, pierwsza ocena patomorfologa opisywata nyzteaciek z komorek nowotworowych, ale obraz
morfologiczny i wyniki odczynéw immunohistochemigzin nie pozwolity na okrdenie histogenezy
rozrostu. Dla patomorfologa, ktory nie spotkat wiczeniej z takim problemem, ocena tak rzadkiego
przypadku mee stwarza uzasadnione trud&oi. W tym celu ocena histopatologiczna powinn& by
przeprowadzona przez @wiadczonego patologa specjalizeggo s¢ w diagnostyce zaburadimfo-
proliferacyjnych. W badaniu histopatologicznym szpika pozakostnego, najewykluczye obecnéé
limfocytow B i potwierdz¢ naciek plazmocytowy. Najlepiej nadeymi sk do tego celu markerama s
CD138, MUM1/IRF4, CD20, PAX5. W analizowanym przeas przypadku, w badaniu histopatolo-
gicznym i immunohistochemicznej pobranego guza wykbno naciek raka piersi, w rozszerzonej
ocenie immunohistochemicznej stwierdzono ujemnyzgdoss38c (komérki plazmatyczne), CD20(-),
CD 138(-), PAX5 (+), CD 56(-), Ki-67 (+++), IgG(HgM(-). Na podstawie w/w wykonanych bada
patomorfolog postawit rozpoznanie niedojrzatej,dzar agresywnej postaci szpiczaka pozakostnego,
wg klasyfikacji Greippa’a. W leczeniu odosobniopeptaci szpiczaka nale rozwazy¢ zabieg chirur-
giczny, radioteragi oraz w wybranych przypadkach chemiotegapVysoka radiowrdiwos¢ guzéw
pozakostnych pozwala na wyleczenie i unikre okaleczenia chorego, zwtaszcza, kiedy zmianajum
scowiona jest w olbie glowy i szyi [3, 10]. Zastosowanie umiarkowanydawek radioterapii unie
liwia uzyskanie miejscowej remisji w 80—100% przgthéw [7, 8]. Sama radioterapia daje szawy-
leczenia u wikszaci chorych. Zalecana jest rownjggdy stwierdza gizmiany naciekowe w brzegach
chirurgicznie usurtego guza. Natomiast nie poleca giastosowania radioterapii wspomagaj
u chorych, u ktoérych przeprowadzono catkowite, zydu marginesem zdrowych tkanek, usioie
guza [6, 10]. W dotychczasowych doniesieniach mebtikowano danych dotygeych wptywu che-
mioterapii wspomagagej w leczenie szpiczaka pozakostnego. Tsang i [&p.stwierdzili, & nalezy
takie leczenie wat pod uwag, w przypadku guzéw o wysokim ryzyku niepowodzetdeapii, na
przyktad przekraczagych 5 cm. W opisywanym przypadku, z uwagi na toddndiagnostyczne, prze-
prowadzono chirurgiczne, catkowite usgcie guza lewej piersi. Nie poddano chorej radigigrazu-
petniapcej, poniewa pobrany materiat posiadat odpowiedni margines wgloh tkanek. Z powodu
uogolnienia choroby oraz dej ztcsliwosci usungtej zmiany, zdecydowano o rozpgciu wieloleko-
wej chemioterapii, ktéra pozwolita uzyska chorej wielomiesiczrg remisg agresywnej choroby.
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