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Opis przypadku ¢ Case report

Pecherzyca paraneoplastyczna poznym skutkiem
calkowitej resekcji czerniaka skory?

Marek Bebenek

W pracy przedstawiono przypadek 28-letniej pacjentki, u ktorej pod koniec 2000 r. przy okazji ciecia cesarskiego usunieto
rowniez znamie skorne zlokalizowane na prawym udzie. Badanie histopatologiczne wykazalo obecnosc¢ czerniaka
w 111 stopniu naciekania wediug klasyfikacji Clarka. W dalszych badaniach wykluczono zajecie regionalnych weziow
chtonnych oraz rozsiew nowotworu. Péttora roku po resekcji w obrebie blizny powstalej po wycieciu czerniaka pojawita sie
wrzodziejqca zmiana skorna. Nastepnie grudkowo-plamiasta wysypka objela calq okolice pachwiny, z czasem rozszerzajgc
si¢ na reszte uda i inne czesci ciata. Obecnie zmiany wystgpujg na obszarze calej skory oraz blony sluzowej jamy ustnej.
Ponadto, od polowy 2004 r., pacjentka uskarza si¢ na powracajgce ataki dusznosci oraz bole miesni i stawow. Pomimo
konsultacji w licznych osrodkach specjalistycznych w Polsce i w Stanach Zjednoczonych, nie udato ustalic sie przyczyn
wysypki i zaburzeri stanu ogolnego oraz wdrozyc skutecznej terapii. Szczegolowa analiza dostepnego pismiennictwa wskazuje
na mozliwosc pecherzycy paraneoplastycznej (PNP). Gdyby diagnoza ta potwierdzila sie, bylby to niezwykle rzadki przypadek,
gdyz zmiany przypominajgce PNP pojawily sie w 2 lata po catkowitym wycieciu pierwotnego nowotworu i wykluczeniu jego
WZHOWY.

Paraneoplastic pemphigus as a late consequence of the complete resection of a skin melanoma?

The paper presents the case of a 28-year old woman who underwent excision of a cutaneous nevus of the right thigh at the
time of cesarean section. Histopathological examination revealed Clark III melanoma. Further examination, however,
excluded both regional lymph node involvement and metastases. A year and a half after resection an ulcerative cutaneous
lesion appeared within the scar of the excised melanoma. Subsequently, a maculo-nodular rash spread over the entire right
groin, and, afterwards, over the rest of the thigh and other parts of the body. Currently lesions are present on the entire skin,
as well as on the oral mucosa. Moreover, recurring episodes of dyspnea and joint and muscle painnare being reportes since
mid- 2004. Although the patient has consulted numerous specialist clinics in Poland and the United States, the reason for the
skin rash and systemic disorders is still not understood and effective treatment has not been implemented. Detailed analysis
of available literature suggests that the case represents paraneoplastic pemphigus (PNP). However, if this were the case it
would be exceptional, because the PNP-like lesions had developed two years after the complete removal of the neoplasm
and the exclusion of its recurrence.
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Wstep

Podstawg skutecznej terapii czerniaka zloSliwego skory
jest jego wczesne rozpoznanie i doszczetne wycigcie.
Zdarza si¢ jednak, ze spelnienie tych wymogow nie gwa-
rantuje petnego wyleczenia. Praca przedstawia przypadek
pacjentki, u ktorej catkowita resekcja czerniaka skory za-
poczatkowala seri¢ zaburzefi ogolnoustrojowych o wciaz
niezdiagnozowanej etiopatogenezie.

1 Oddziat Chirurgii Onkologicznej
Dolnoslaskie Centrum Onkologii we Wroctawiu

Opis przypadku

W dniu 21 grudnia 2000 r. u 28-letniej kobiety przepro-
wadzono cesarskie ci¢cie. Jednoczes$nie u chorej usunigto
znamig¢ skorne z prawego uda, zauwazone po raz pierwszy
cztery lata wezesniej. Znamig wycigto z 3-centymetowym
marginesem. Badanie histopatologiczne wykazato czer-
niaka w III stopniu naciekania wedlug klasyfikacji Clar-
ka. W zwiazku z powyzszym pacjentke zakwalifikowano
do dalszego leczenia onkologicznego w Dolnoslaskim
Centrum Onkologii (DCO) we Wroctawiu.

8 stycznia 2001 r. chora zostala umieszczona na
I Oddziale Chirurgii Onkologicznej DCO. Dwa dni poz-
niej przeprowadzono u niej prawostronng limfangiekto-



Ryc. 1. Wysypka i owrzodzenia pachwiny

mi¢ biodrowo-pachwinowa. Badanie histopatologiczne
wycietych weztow chionnych nie wykazato obecnosci
zmian przerzutowych. Mimo to, w dniu 11 lutego 2001 r.
stan pacjentki pogorszyt si¢. Chora uskarzata si¢ na dusz-
nosci i ostabienie. Przeprowadzone badanie izotopowe
pluc wykazato mikrozatorowosc¢. Pacjentke skierowano
na konsultacj¢ w Katedrze i Klinice Chirurgii Naczynio-
wej Akademii Medycznej we Wroclawiu, gdzie poddano
ja leczeniu trombolitycznemu, ktére doprowadzito do
poprawy jej stanu.

Kontrolne badania: USG i KT, przeprowadzone
w sierpniu 2001 r., wykazaly obecno$¢ zmian ogniskowych
w watrobie w okolicy wi¢zadta obtego.

W rezultacie, 10 wrze$nia 2001 r. pacjentke ponow-
nie przyjeto na I Oddziat Chirurgii Onkologicznej DCO.
Podczas przeprowadzonej dwa dni pdzniej laparotomii,
w prawym placie watroby wykryto dwie zmiany guzkowe,
jednakze w badaniu histopatologicznym wykluczono ich
zlosliwy charakter.

W okresie od czerwca do listopada 2001 r. u pacjent-
ki doszto do znacznej utraty masy ciafa (z 96 kg do 48 kg),
bez towarzyszacych odchyleih w badaniach laboratoryj-
nych.

W potowie sierpnia 2002 r. na prawym udzie, w miej-
scu blizny po usunigciu czerniaka, pojawila si¢ wrzodzie-
jaca zmiana skorna. Po uplywie 2-3 tygodni grudkowo-
plamiasta wysypka objela calg okolice pachwiny, z czasem
rozszerzajac si¢ na reszt¢ uda (Ryc. 1, 2).

Od marca 2004 r. wrzodziejace zmiany pojawialy si¢
stopniowo na innych czeSciach ciala. W chwili obecne;j
sa one widoczne na calej powierzchni skory oraz blonie
Sluzowej jamy ustnej. Ponadto, od potowy 2004 r. pacjent-
ka uskarza si¢ na powracajace ataki dusznosci oraz bole
migsni i stawdw.

Pomimo konsultacji w licznych osrodkach specja-
listycznych w Polsce i w Stanach Zjednoczonych, nie
udato ustali¢ si¢ przyczyny wysypki ani zaburzen stanu
ogoblnego.

Wsréd potencjalnych rozpoznan najczeSciej wymie-
niano autoimmunologiczne zapalenie naczyn krwionos-
nych, jednakze nie zostalo ono ostatecznie potwierdzone.

Ryc. 2. Obraz mikroskopowy zmian skérnych, HE x 100

Wigkszo$¢ podjetych prob leczenia ogélnoustrojowego
i miejscowego okazala si¢ badZ catkowicie nieskuteczna,
badz tez przyniosta jedynie przejsciowa poprawe. Obie-
cujace wydawaly si¢ jedynie wyniki ogdlnoustrojowego
leczenia prednizonem (encorton, 30-60 mg dziennie),
jednakze terapi¢ przerwano po miesiacu ze wzgledu na
nietolerancje leku.

Dyskusja

W zwiazku z brakiem ostatecznej diagnozy przepro-
wadzono wnikliwg analiz¢ dostgpnego piSmiennictwa.
Historia choroby pacjentki wskazywata na autoimmuno-
logiczne podioze zanotowanych zaburzen, stanowiacych
prawdopodobnie reakcje organizmu na antygeny czer-
niaka. Spos§r6d wymienianych w literaturze reakcji tego
typu, najbardziej prawdopodobna diagnoza wydaje si¢
by¢ pecherzyca paraneoplastyczna (PNP). Choroba ta ma
podtoze autoimmunologiczne i jest cz¢sto (tj. w ponad
80% przypadkoéw) powigzana z zaburzeniami limfopro-
liferacyjnymi [1-4]. Istnieja jednak takze doniesienia na
temat wspolistnienia PNP z guzami litymi, takimi jak raki,
migsaki, czerniak zto§liwy i inne nowotwory skory [4].

PNP zostala po raz pierwszy opisana przez Anhal-
ta i in. [5]. Zaproponowane przez cytowanych autoréw
kryteria diagnostyczne tej choroby to: 1) wrzodziejaca
wysypka na powierzchni skory i btonach §luzowych,
2) zmiany akantolityczne nabtonka i naskdrka z liszajo-
watym zapaleniem skory (interface dermatitis), 3) obec-
noS$¢ przeciwcial IgG oraz biatka C; w przestrzeniach
mi¢dzykomdrkowych lub/i wzdtuz btony podstawnej oraz
4) obecno$¢ specyficznych przeciwciat oraz biatek z grupy
desmoplakiny i desmogleiny w surowicy [5]. U wigkszosci
chorych obserwowane sg wrzodziejace zmiany biony §lu-
zowej jamy ustnej oraz spojowek. Zmiany skorne, jezeli
w ogole wystepuja, pojawiaja si¢ w okolicach narzaddw
plciowych [6].

Sposérod wymienionych kryteriow diagnostycznych
PNP, w opisywanym przypadku zaobserwowano makro-
i mikroskopowo widoczne zmiany skdrne, rozprzestrze-
niajace si¢ z okolic narzadéw plciowych. Pacjentka cierpi
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takze na podobne do wspomnianych wyzej zmiany btony
Sluzowej jamy ustnej. Ponadto, chora skarzyla si¢ w ostat-
nim czasie na nadwrazliwos¢ spojowek, co moze wskazy-
wac na ich zajecie. Wystepujace zaburzenia ogélnoustro-
jowe, w szczeg6lnosci problemy z oddychaniem, réwniez
moga by¢ konsekwencja PNP, poniewaz w przebiegu tej
choroby stwierdza si¢ czasem zmiany w obrebie nabton-
ka pecherzykow plucnych, prowadzace do niewydolnoSci
oddechowej [7-11].

Skutecznos¢ leczenia prednizonem takze wskazuje
na trafno§¢ diagnozy PNP. W piSmiennictwie przytaczane
sa dowody efektywnosci tego rodzaju terapii, cho¢ zda-
rzaja si¢ przypadki nietolerancji leku, co mialo miejsce
takze u opisanej chorej [12].

Rokowanie u chorych na PNP jest zazwyczaj zle;
90% z nich umiera w przeciagu dwoch lat, a Sredni czas
przezycia w wigkszoSci przypadkéw wynosi 3 miesigee od
postawienia diagnozy [13, 14].

Powyzsze dane odnosza si¢ jednakze do chorych na
PNP, u ktorych pojawienie si¢ zmian §luzéwkowo-skor-
nych poprzedzito rozwdj gtéwnej zmiany ztosliwej lub
wystapily one jednoczasowo [15]. Opisywany przypadek
moze by¢ pod tym wzgledem wyjatkowy, ze wzgledu na
to, ze zmiany pecherzycowe wystapily po uptywie dwoch
lat od catkowitego usunigcia czerniaka i wykluczenia jego
WZNOWY.
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