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Opis przypadkow ¢ Case report

Choroba lekkich lancuchéw lambda
z wysiekiem plazmocytowym w osierdziu i oplucnej

Grzegorz Helbig, Agata Wieczorkiewicz, Joanna Dziaczkowska-Suszek,
Stawomira Krzemien

Przedstawiono przypadek 53-letniego pacjenta z chorobq lekkich taricuchow lambda i wysigkiem plazmocytowym w osierdziu
i oplucnej. W obrazie klinicznym dominowaly objawy niewydolnosci migsnia sercowego. W ocenie cytologicznej szpiku,
komorki plazmatyczne stanowily 20% utkania, podczas gdy 100% naciek wykazano w plynie z jamy oplucnej. Zastosowana
chemioterapia byla nieskuteczna i pacjent zmart wsrod objawow niewydolnosci krqzenia.

Lambda light chain disease associated with myelomatous pericardial
and pleural effusion

The paper presents the case of a 53-year patient with lambda light chain disease and concomitant myelomatous pleural and
pericardial effusions. The symptoms of cardiac failure dominated the clinical manifestation. Only moderate plasma cell
infiltration in bone marrow was present, whereas 100% of these cells infiltrated the pleura. Chemotherapy appeared to be

ineffective and patient died from cardiac failure.
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Wprowadzenie

Szpiczak plazmocytowy charakteryzuje si¢ nowotworo-
wa proliferacja komorek plazmatycznych z nadprodukcja
biatek monoklonalnych, najczeéciej typu IgG i IgA. Ko-
morki plazmatyczne mogg naciekac rézne tkanki organi-
zmu, ale ich obecno$¢ w jamie optucnowej czy osierdzio-
wej nalezy do rzadkosci. Wysigk plazmocytowy w opluc-
nej dotyczy 6% przypadkéw szpiczaka [1], podczas gdy
naciek osierdzia wystgpuje bardzo rzadko i dotychczas
opisano zaledwie 21 takich przypadkow [2].

W pracy przedstawiono chorego z chorobg lekkich
fanicuch6éw lambda i towarzyszacym wysigkiem plazmocy-
towym w zakresie optucnej i osierdzia.

Opis przypadku

53-letni pacjent zostal skierowany do naszej Kliniki z po-
dejrzeniem szpiczaka plazmocytowego. SzeS¢ miesiecy
wezesniej chory byt hospitalizowany w Oddziale Kardio-
logii z powodu nasilonej duszno$ci. Stwierdzono wowczas
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obecno$¢ niewielkiej iloSci plynu w jamie oplucnowej
i wworku osierdziowym; nie ustalono przyczyny obser-
wowanych nieprawidiowoSci. W leczeniu zastosowano
leki diuretyczne oraz kortykosteroidy, nie uzyskujac usta-
pienia dolegliwosci. Obserwowano postepujace ostabie-
nie, spadek masy ciala oraz bole kostne, gléwnie w okoli-
cy ledzwiowej kregostupa. Badanie echokardiograficzne
wykazalo narastanie ptynu w worku osierdziowym, przy
utrzymujacej si¢ prawidlowej frakcji wyrzutowej lewej ko-
mory serca. Badanie tomograficzne jamy brzusznej byto
prawidlowe, z wyjatkiem obecnosSci zmian osteolitycznych
w obrebie kregostupa piersiowego i ledzwiowego. Bada-
nie radiologiczne ko$¢ca ujawnito takze ogniska osteolizy
W czaszce.

Przy przyjeciu do naszej Kliniki chory byt w stanie
og6lnym ci¢zkim, nie goraczkowal. W badaniu fizykal-
nym obserwowano tachykardi¢ i tachypnoe. Oddech byt
plytki, utrudniony, wypuk stlumiony u podstawy obu
pluc. Ostuchowo szmer pecherzykowy Sciszony, tarcie
oplucnowe styszalne po stronie prawej. Konczyny dolne
obrzeknigte. Nie wykazano innych odchylen w badaniu
fizykalnym.

W badaniu morfologii krwi przy przyjeciu stwier-
dzono nastgpujace wartoSci parametrow: liczba bialych
krwinek: 6,0x10%/L z obecnoscig 86% segmentow, 8%
limfocytow i 6% monocytoéw. Stezenie hemoglobiny i



liczba plytek krwi byly prawidiowe. W badaniach labo-
ratoryjnych wykazano nieznacznie obnizone stezenie
biatka catkowitego w surowicy (57 g/L) oraz zwigkszona
aktywnoS$¢ dehydrogenazy kwasu moczowego (LDH)
(229 TU/L). Pozostate wyniki badan biochemicznych byly
prawidlowe. Proteinogram nie wykazal biatka monoklo-
nalnego, natomiast w immunofiksacji stwierdzono obec-
no$¢ biatka M: tancuchow lekkich typu lambda. Ocena
iloSciowa immunoglobulin wykazata prawidiowe steze-
nie IgA 0,8 g/l (zakres 0,7-4,0g/1) i I1gG 8,3 g/l (zakres
7-16 g/l) oraz obnizone IgM 0,2 g/l (zakres 0,4-2,3 g/l).
Stezenia immunoglobulin IgD oraz IgE nie byly badane.
Stezenia tancuchow lekkich kappa i lambda w surowicy
wynosily odpowiednio: 2,02 g/l (zakres 1,7-3,7) i 1,35 g/l
(zakres 0,9-3,1). W 24-godzinnej zbidérce moczu stwier-
dzono 2,1 g biatka monoklonalnego: tancuchéw lekkich
typu lambda. W badaniu cytologicznym szpiku komorki
plazmatyczne stanowily 20% utkania. Badanie radiolo-
giczne koSéca ujawnilo rozsiane zmiany osteolityczne
w zakresie czaszki i calego krggostupa. Badanie radiolo-
giczne oraz tomograficzne ptuc wykazato obecnos¢ ptynu
w jamach oplucnowych obustronnie oraz pogrubienie
oplucnej. Wykonano punkcje jamy optucnowej, wykazu-
jac bialko M: tancuchy lekkie typu lambda. W badaniu
cytologicznym ptynu oplucnowego stwierdzono 100%
komorek plazmatycznych. Badanie immunofenotypowe
oraz immunocytochemiczne uzyskanego plynu ujawnito
komorki plazmatyczne o fenotypie CD38+CD138+C-
D45 +1ambda+CD19-CD20-CD79beta-CD13-CD34-.

Powtornie wykonana echokardiografia wykazata
narastanie objetoSci plynu w worku osierdziowym, ze
znaczacym spadkiem frakcji wyrzutowej lewej komory
serca do 15%. Osierdzie bylo pogrubiate i nacieczone.
Nie wykonano biopsji osierdzia z powodu cigzkiego stanu
ogolnego. DusznoSci nie ustapily po intensywnym lecze-
niu wspomagajacym. Zastosowano leczenie cytostatyczne
wedtug schematu VAD (winkrystyna, adriamycyna, dek-
sametazon), nie uzyskujac jednak poprawy stanu og6l-
nego. Z powodu dalszej progresji choroby zdecydowano
o podaniu leczenia-programu VMBCP (cyklofosfamid,
winkrystyna, lomustyna, alkeran, prednizon), ale ono
takze okazalo si¢ nieskuteczne. Chory zmart wsrdéd obja-
wow niewydolnosci krazenia.

Dyskusja

Pomimo czg¢stego zajecia zeber oraz mostka w przebiegu
szpiczaka, naciek plazmocytowy pluc i optucnej nalezy
do rzadkosci. Dotychczas w literaturze opisano okoto 80
przypadkéw infiltracji szpiczakowej w tych narzadach.
W analizie 958 przypadkdw szpiczaka plazmocytowego,
przeprowadzonej przez Kintzner i wsp., wysiek optuc-
nowy byl obecny tylko u 8 chorych (0,8%) i wystgpowal
w poOznej fazie choroby [1]. Wysigk oplucnowy pojawia
si¢ zwykle w przebiegu szpiczaka IgA, rzadziej IgG [3]
i charakteryzuje si¢ agresywnym przebiegiem oraz zlg
odpowiedzig na zastosowane leczenie [4]. Naciek pla-
zmocytowy osierdzia nalezy do wyjatkowych rzadkosci.
Nieleczony doprowadza do rozwoju tamponady serca

i wymaga wykonania drenazu [5]. Chemioterapia jest
nieskuteczna u wigkszosci chorych [6]. Jedynie w poje-
dynczych przypadkach obserwowano skuteczno$¢ lekow
anty-angiogenetycznych, tj. talidomid i lenalidomid w po-
taczeniu z kortykosteroidami [7].

Sugeruje si¢, ze rozw6j wysieku plazmocytowego
wynika z produkcji duzych iloéci biatka monoklonalnego
przez komorki plazmatyczne. Moze to doprowadzi¢ do
zwigkszenia ciSnienia koloidoosmotycznego plynu i za-
burzenia prawidiowej jego absorpcji [8]. W tych przypad-
kach plazmocyty znajduja si¢ w najblizszym sasiedztwie
oplucnej i zwykle naciekaja Sciang klatki piersiowej, Srod-
piersie lub tkanke ptucna [9].

Rozpoznanie wysigku plazmocytowego w opluc-
nej lub osierdziu wymaga wykazania obecnosci biatka
monoklonalnego, komoérek plazmatycznych w badaniu
cytologicznym lub histologicznym. Nalezy podkreslic,
ze pozaszpikowe lokalizacje szpiczaka plazmocytowego
moga wyprzedzaé rozwoj pelnoobjawowej choroby, tak
jak mialo to miejsce w opisanym przez nas przypadku.
Pacjent poczatkowo przybywal w Oddziale Kardiolo-
gicznym, gdzie przyczyna wysigku nie zostata ustalona.
Istotnie, juz w tym okresie obecne byly pewne niepra-
widlowoSci, mogace wskazywa¢ na obecnos¢ szpiczaka,
ale obraz kliniczny byl zdominowany przez niewydolno$¢
migsnia sercowego. Poczatkowo obserwowane dolegliwo-
Sci wigzano z chorobg autoimmunizacyjna, a zmiany oste-
olityczne wykryto przypadkowo podczas tomograficznego
badania jamy brzusznej.

W opisanym przez nas przypadku, komorki plazma-
tyczne w szpiku stanowily jedynie 20% utkania. W ocze-
kiwaniu na wyniki badan dodatkowych, potwierdzajacych
rozpoznanie, wykonano panendoskopi¢ oraz bronchosko-
pie celem wykluczenia rozsiewu nowotworowego w prze-
biegu guzow litych.

Po potwierdzeniu infiltracji plazmocytowej, zdecy-
dowano o zastosowaniu chemioterapii, ale byfa ona nie-
skuteczna. Nie wykonano perikardiocenetezy z powodu
nasilonej niewydolnosci krazenia, z uog6lnionymi obrze-
kami. Ostatecznie wigc nie potwierdzono infiltracji pla-
zmocytowej osierdzia, ale obraz echokardiograficzny byl
symptomatyczny.

Podobny przypadek wspdlistnienia nacieku optucne;j
i osierdzia w przebiegu szpiczaka IgA zostal przedsta-
wiony przez Andre i wsp, ale choroba miala przebieg
przewlekly, z dobra odpowiedzig na melfalan i prednizon
[10]. W opornych przypadkach wysicku plazmocytowego,
inhibitor proteasomu-bortezomib wydaje si¢ obiecujaca
opcja terapeutyczng [11].
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