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STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Scleromyxedema jest przewlekla chorobg zaliczang do
mucynoz. Kryteria jej rozpoznania to: charakterystyczne twardzino-
podobne zmiany skérne, gammopatia monoklonalna bez wspélistnieja-
cych zaburzen funkgji tarczycy, a w badaniu histopatologicznym rozplem
fibroblastow i ztogi mucyny w przestrzeniach miedzykomérkowych.

Cel pracy. Przedstawienie dwoéch przypadkéw scleromyxedema o réz-
nym obrazie klinicznym.

Opis przypadku. Przedstawiamy dwoch pacjentéw chorujacych na scle-
romyxedema: 67-letniego, u ktérego klinicznie dominowaty stwardnienia,
oraz 53-letniego z przewaga wykwitéw o charakterze grudek. U kazde-
go z chorych stosowano odmienng, indywidualnie dobrang terapie.
Pierwszemu podawano poczatkowo prednizon i chlorambucil, a nastep-
nie pulsy prednizonu i cyklofosfamidu, drugi byt leczony pulsami mel-
falanu. Stosowane leczenie doprowadzito do sttumienia procesu choro-
bowego, zwolnilo jego postep, jednak nie spowodowalo remisji.

Whioski. Niezaleznie od obrazu klinicznego leczenie scleromyxedema
nastrecza trudnosci w zwigzku z ograniczona skutecznoscia stosowa-
nych metod, ich dziataniami niepozadanymi lub ograniczona dostep-
noscia.

ABSTRACT

Introduction. Scleromyxedema is a chronic disease numbered among
mucinoses. Diagnostic criteria are: characteristic scleroderma-like skin
lesions, monoclonal gammopathy without thyroid gland dysfunction,
and, in histopathological examination, fibroblast proliferation and
mucin deposits in the extracellular matrix.

Objective. To present 2 cases of scleromyxedema with different types of
skin lesions predominating.

Case report. Two cases of scleromyxedema with different clinical mani-
festations are presented. In the first patient a scleroderma-like lesion
predominated, while in the second one papular eruption was mainly
observed. Each patient had individualized therapy; however, neither
prednisone combined with chlorambucil and pulses with cyclophos-
phamide and prednisone in the first patient nor melphalan pulses in
the second one were sufficiently effective.
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Conclusions. Regardless of the clinical presentation, management of
scleromyxedema can be challenging because of limited efficacy, safety or
accessibility of different recommended treatment modalities.

WPROWADZENIE

Scleromyxedema (zespot Arndta-Gottrona, liszaj
Sluzowaty twardzinowy) to rzadka, twardzinopo-
dobna choroba zaliczana do mucynoz o przewle-
klym przebiegu, niemajaca tendencji do samoistnego
ustepowania. Charakterystyczne jest wspoétwystepo-
wanie choroby z gammopatia monoklonalna. Aby
ustali¢ rozpoznanie, nalezy takze wykluczy¢ zabu-
rzenia funkcji tarczycy celem réznicowania z innymi
schorzeniami z tej grupy. Zmiany skérne charakte-
ryzuja dwojakiego rodzaju wykwity: drobne, kopu-
laste, woskowe grudki i ogniska stwardnierr. Grudki
maja tendencje do grupowania si¢ w charaktery-
stycznych okolicach: za uszami, na malzowinach
usznych i na czole [1]. Inaczej niz w twardzinie,
w ktorej skora jest jakby za ciasna i $ciéle przylega do
glebszych tkanek, w scleromyxedema stwardniata sko-
ra uklada sie w faldy, zwlaszcza na tulowiu i nad
stawami, co daje wrazenie jej nadmiaru [1]. Stward-
nienia palcéw rak przypominaja te obserwowane
w twardzinie, jednak ich pojawienie sie nie jest
poprzedzone objawem Raynauda [1]. W badaniu
histopatologicznym w zaleznosci od miejsca pobra-
nia wycinka, oprécz proliferacji fibroblastéw, domi-
nuje zwiekszona ilos¢ kolagenu w zmianach typu
stwardnien lub zlogi mucyny w grudkach [2]. Etio-
logia schorzenia jest nieznana, a czestos¢ wystepo-
wania réwna u obu plci. Objawy pojawiaja sie
zazwyczaj miedzy trzecia a siddma dekada zycia [3].

CEL PRACY

Przedstawienie dwoch przypadkéw scleromyxede-
ma o ré6znym obrazie klinicznym, w ktérych zastoso-
wano rézne metody terapeutyczne.

OPISY PRZYPADKOW

Przypadek pierwszy

Mezczyzna 67-letni z nadci$nieniem tetniczym,
chorobg niedokrwienng serca, fagodnym przerostem
prostaty i chorobg wrzodowa w wywiadzie, od dru-
giej potowy 2006 r. odczuwat bole stawow lokcio-
wych i nadgarstkowych oraz zauwazyl postepujacy
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rumieri, stwardnienia i obrzek skéry twarzy, tutowia
i koniczyn. Do Kliniki Dermatologicznej WUM zostat
przyjety w styczniu 2007 r. Wtedy to w obrazie kli-
nicznym dominowaly stwardnienia i rumieri w obre-
bie twarzy, tulowia i koriczyn. Stwardniaty obrzek
skéry wokoét ust utrudniat ich pelne rozwarcie.
Obrzek skory palcéw rak uniemozliwiat wykonywa-
nie precyzyjnych ruchéw. W obrebie tutowia i nad
stawami nadmiar stwardnialej skory, ktéra miata
lekko woskowy odcieni, ukladal sie¢ w grube fatdy.
Na obrzezach zmian rumieniowo-stwardnienio-
wych, szczegblnie na goérno-przysrodkowej oraz
przedniej powierzchni obu ud, widoczne byly rozsiane
pojedyncze kopulaste grudki rumieniowe (ryc. 1.).
W wykonanych podstawowych badaniach laborato-
ryjnych nie stwierdzono odchyleni. Poziomy hormo-
néw tarczycy przy przyjeciu byly prawidlowe.
Podczas czwartej hospitalizacji obserwowano nie-
specyficzne obnizenie FT4, co wedlug konsultujace-
go endokrynologa moglo by¢ wynikiem wiekszego
wigzania tego hormonu z biatkami krwi i nie miato
znaczenia klinicznego, zwlaszcza ze jednoczesnie
zlecone przez endokrynologa badanie poziomu
przeciwcial przeciwtarczycowych anty-TPO (prze-
ciwciala przeciwko peroksydazie tarczycowej)
i badanie USG gruczotu tarczowego byly prawidto-
we. Prawidlowy byl tez proteinogram i poziomy
immunoglobulin IgA, IgG, IgM w surowicy, a jedy-
nie nieznacznie zwigkszony poziom immunoglobu-
lin E (133 przy normie do 100). W surowicy wykryto
obecnos¢ biatka monoklonalnego w postaci laricu-
chow lekkich IgG typu kappa. Rozpoznanie sclero-
myxedema potwierdzono badaniem histopatologicz-
nym wycinka z prawej okolicy podiopatkowej,
w ktérym stwierdzono rozplem fibroblastéw w war-
stwie siateczkowatej skéry pomiedzy zgrubialymi,
porozsuwanymi wigzkami kolagenu (ryc. 2. A).
W dodatkowych barwieniach mucykarminem i ble-
kitem alcjanu widoczne byly niewielkie zlogi mucy-
ny w przestrzeniach miedzykomoérkowych (ryc. 2.
B-D). W pozostatych badaniach: w RTG klatki pier-
siowej stwierdzono przerost mieénia sercowego
z przewaga lewej komory, co zostalo potwierdzone
badaniem echokardiograficznym, w badaniu radio-
logicznym kosci plaskich nie stwierdzono zmian
osteolitycznych ani osteoplastycznych. W kapilaro-
skopii zgrubienie naskérka i duzy obrzek rak spra-
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Rycina |. Pierwszy pacjent. A — stwardnienia i rumien w obrebie
twarzy, B — stwardnienie palcdw rak i faldy skéry na grzbiecie
reki i nadgarstka, C — ,nadmiar skéry” nad stawami tokciowymi,
D — faldy pogrubialej i stwardniafej skdry na tufowiu, E — rozsiane
i skupiajace sie kopulaste grudki rumieniowe na udach

Figure 1. The first patient. A — induration and erythema on the
face, B — skin folds on the dorsum of the hand and wrist, C — the
skin foldes over the elbow, D — folds of indurated and thickend skin
on the trunk, E — dome shaped, erythematous, disseminated and
coalescent papules over the thighs

wialy, ze badanie byto mozliwe jedynie na czwartym
palcu reki prawej, gdzie widoczne byty fragmenty
znieksztatconych, cienkich lub zanikajacych petli.
W leczeniu zastosowano poczatkowo prednizon
w dawce 40 mg/dobe (0,5 mg/kg m.c.). Z powodu
wystapienia cukrzycy posteroidowej dawke leku
zredukowano do 20 mg/dobe. W celu diagnostyki
gammopatii i wykluczenia szpiczaka mnogiego
w marcu 2007 r. wykonano biopsje szpiku, ktorej
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obraz byt niecharakterystyczny. Po konsultacji
hematologicznej do prednizonu 20 mg/dobe dota-
czono chlorambucil w dawce 4 mg/dobe. Po pot-
rocznej terapii, z uwagi na brak zadowalajgcej
poprawy i zglaszane przez chorego subiektywne
narastanie stwardnieri skory i mikrostomii oraz osta-
bienie sity mie$niowej (ryc. 3.), chory byt ponownie
konsultowany hematologicznie - zalecono odstawie-
nie lekéw i powtérzenie biopsji szpiku po co naj-
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Rycina 2. Badanie histopatologiczne. A — pogrubiafe i porozsuwane widkna kolagenowe, proliferacja fibroblastow (H + E), B — ztogi
mucyny pomiedzy widknami kolagenu (barwienie mucykarminem), C — barwienie blekitem alcjanu: zfogi mucyny wybarwione na

niebiesko, D — barwienie biekitem alcjanu — zblizenie

Figure 2. Histopathology. A — thick collagen fibers, proliferation of fibroblasts (H + E), B — mucin deposits between collagen fibers
(mucicarmine staining), C — alcian blue staining: mucin deposits (blue color), D — alcian blue staining — higher magnification

mniej miesiecznym okresie przerwy. W tym czasie,
po wykluczeniu przeciwwskazan okulistycznych,
rozpoczeto naswietlania metodg PUVA, ktére prze-
rwano z powodu ostrego troponinododatniego incy-
dentu wieficowego, bez uniesienia odcinka ST-T
w badaniu EKG. Po wyréwnaniu stanu internistycz-
nego wykonano ponownie biopsje szpiku, ktorej
wynik réwniez nie spelnial kryteriow rozpoznania
szpiczaka (obraz niecharakterystyczny). Pacjent
zostal przeniesiony do Kliniki Hematologii celem
ustalenia terapii z sugestig autologicznego przeszcze-
pu szpiku. Chory nie wyrazit zgody na zabieg, nato-
miast zgodzil sie na przyjmowanie w odstepach mie-
siecznych pulséw cyklofosfamidu 1250 mg/dobe
pierwszego dnia i prednizolonu 60 mg/dobe
(1 mg/kg m.c.) przez 5 dni. Otrzymal pie¢ pulsow.
Leczenie zostalo przerwane z powodu masywnego
potpasca glowy i szyi z podejrzeniem zajecia osrod-
kowego uktadu nerwowego. Po zastosowaniu tej
terapii uzyskano zmniejszenie nasilenia rumienia
i czedciowe ustgpienie stwardnieri, w tym poprawe
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w zakresie ruchomosci palcéw i ruchomosci warg
i w konsekwencji zwiekszenie kata rozwarcia jamy
ustnej. Nie uzyskano remisji (ryc. 4.).

Przebycie przez chorego masywnego zakazenia
wirusem herpes, z podejrzeniem zajecia osrodkowego
ukfadu nerwowego, nie pozwolito na zakwalifikowa-
nie go do ewentualnego autologicznego przeszczepu
szpiku z uwagi na mozliwoéc¢ groznej dla zycia reak-
tywagji infekcji w trakcie agresywnej chemioterapii.

Przypadek drugi

Mezczyzna 54-letni z hipercholesterolemia, padacz-
ka w wywiadzie (dwa epizody drgawek w prze-
szlosci), ostatnio nieleczong, u ktérego stwardnienia
pojawiatly sie stopniowo od jesieni 2005 r. i towarzy-
szyl im rumieri srodkowej czesci twarzy i matzowin
usznych. W wywiadzie podawat nadwrazliwos$¢ na
$wiatlo sloneczne. Leczony byl poczatkowo z rozpo-
znaniem tocznia rumieniowatego chloroching i miej-
scowo piroéluzanem mometazonu. Z uwagi na stala
progresje zmian zostal skierowany do Kliniki Der-
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Rycina 3. Pierwszy pacjent. Po leczeniu prednizolonem

i chlorambucilem. Pogorszenie, mikrostomia

Figure 3. The first patient dfter treatment with prednisolone and
chlorambucil. Worsening of skin indurations

Rycina 4.A. Pierwszy pacjent. Stan po leczeniu pulsami
cyklofosfamidu i prednizolonu

Figure 4.A. The first patient. After treatment with pulses
of cyclofosphamide and prednisolone

Rycina 4.B. Pierwszy pacjent. Stan po leczeniu pulsami cyklofosfamidu i prednizolonu: zesztywniata,
pofatdowana skéra na tutowiu i nad stawami. Sklerodaktylia

Figure 4.B. The first patient. After treatment with pulses of cyclofosphamide and prednisolone: indurated
and folded skin on the trunk and over joints. Sclerodactyly

matologicznej WUM w pazdzierniku 2007 r. Przy
przyjeciu stwierdzono zmiany skérne rozmieszczo-
ne symetrycznie w obrebie wszystkich okolic ciata.
Na czole, w okolicy brwi, nosa, przysrodkowej cze-
Sci policzkéw, wokét ust, malzowin usznych i na
brodzie obecne byly ogniska rumieniowo-naciekowe
(ryc. 5. A). Pogrubienie skéry powodowato mikro-
stomie. Poza tym na przedniej powierzchni tutowia

382

i w okolicy pepka wystepowaly kopulaste grudki
rumieniowe skupiajace sie¢ w wieksze ogniska
rumieniowo-naciekowe, a na bocznej powierzchni
tulowia obecne byly rozsiane drobne grudki rumie-
niowe. Na ramionach widoczne byly woskowe,
drobne, kopulaste grudki, a na przedramionach
i grzbietach rak grudki rumieniowe zlewajace sie ze
soba z pozostawieniem drobnych rezerw zdrowej
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dolnych

Rycina 5. Drugi pacjent. A — rumien i naciek centralnej czesci twarzy i matzowin usznych. B — zlewajace sie grudki na konczynach

Figure 5. The second patient. A — erythema and induration of the central part of the face and ear lobes. B — confluent red papules on the

lower extremities

skory. Skéra palcow rak byla stwardniala i pogru-
biata. Na koriczynach dolnych obecne byly zlewne
zmiany rumieniowe z rezerwami zdrowej skory,
a w okolicy ud rozsiane grudki rumieniowe (ryc. 5.
B). Nad stawami fokciowymi i kolanowymi skéra
ukladata sie w faldy.

W pazdzierniku 2007 r. na podstawie obrazu kli-
nicznego i badania histopatologicznego, w ktérym
stwierdzono zlogi mucyny w biopsjach z 3 okolic:
nadgarstka, czota i ucha, ustalono rozpoznanie scle-
romyxedema. W surowicy wykryto biatko monoklo-
nalne w postaci taricuchéw lekkich lambda klasy
IgG. Wykluczono czynnosciowe zaburzenia funkgcji
tarczycy. W mielogramie nie stwierdzono cech roz-
rostu limforetikularnego. Dobowe wydalanie biatka
i wapnia w moczu bylo zwiekszone. Scyntygrafia
kosééca bez odchylen. W badaniu echokardiograficz-
nym stwierdzono koncentryczny przerost lewej
komory. Radiologicznie nie wykazano zaburzen
czynnosciowych i morfologicznych przetyku.
W prébach $wietlnych obserwowano przedluzone
utrzymywanie sie odczynéw rumieniowych.

Po konsultacji hematologicznej rozpoczeto lecze-
nie melfalanem 12 mg/dobe w cyklach 7-dniowych
z 3-tygodniowa przerwa. Po 4 pulsach obserwowano
tylko nieznaczne zmniejszenie rumienia i stwardniert
na konczynach dolnych, poza tym choroba nadal
postepowata, cho¢ w nieco wolniejszym tempie. Jako
powiklanie stwierdzono leukopenie z granulocyto-
penia, co ostatecznie uniemozliwito dalsze podawa-
nie melfalanu. Rozwazano leczenie talidomidem, od
ktoérego odstapiono z powodu wystepujacej u chore-
go okresowo bradyarytmii nadkomorowej.
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OMOWIENIE

Scleromyxedema jest rzadko wystepujacym scho-
rzeniem o nieustalonej etiologii, ktére jest rozpozna-
wane na podstawie objawéw klinicznych i obrazu
histopatologicznego. Cztery kryteria: charaktery-
styczne zmiany skérne, gammopatia monoklonalna,
prawidlowe parametry funkcji tarczycy i zlogi
mucyny w badaniu histopatologicznym, byly spel-
nione u obu opisywanych pacjentéw. Istnieja jedynie
kazuistyczne opisy scleromyxedema bez towarzysza-
cej gammopatii [1, 4]. Zwykle chorobie towarzyszy
gammopatia z biatkiem monoklonalnym w postaci
faficuchéw lekkich IgG typu lambda, jak mialo to
miejsce u drugiego z pacjentéw. Zdecydowanie rza-
dziej opisywane sa przypadki z faficuchami lekkimi
IgG typu kappa, co stwierdzono u naszego pierw-
szego pacjenta, oraz inne: IgM lambda, IgA lambda
lub kappa [3]. Gammopatia wymaga obserwacji,
gdyz istnieje mozliwos¢ przejscia od gammopatii
monoklonalnej do aktywnej postaci szpiczaka mno-
giego [1]. Z tego powodu choroba jest wymieniana
w grupie zespoléw paraneoplastycznych.

Dotychczas nie jest w pelni wyjasniona patogene-
za schorzenia i rola biatka monoklonalnego w proce-
sie chorobowym. W swoich do$wiadczeniach
z 1978 r. Harper i Rispler [5] wykazali, ze surowice
chorych na scleromyxedema stymuluja proliferacje
fibroblastéw w hodowli. Tej wlasciwosci nie miaty
oczyszczone paraproteiny. Wykazano brak korelacji
poziomu paraproteinemii z ciezkoscia choroby
i utrzymywanie sie obecnosci biatka monoklonalne-
go u pacjentéw z remisja kliniczng. Czesto jednak
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nawrét zmian skérnych, po skutecznym leczeniu,
poprzedzony jest pojawieniem si¢ paraprotein, nato-
miast u czesci pacjentéw charakterystyczne zmiany
skérne wyprzedzaja pojawienie sie uchwytnej para-
proteinemii [3].

Yaron i wsp. [6] wykazali zwiekszong synteze
prostaglandyny E i kwasu hialuronowego przez
fibroblasty w hodowli po stymulacji surowica
pochodzaca od chorych ze scleromyxedema, a Ferrari-
ni i wsp. [7] zaobserwowali, ze fibroblasty od cho-
rych ze scleromyxedema maja wieksza zdolnosé
syntezy kwasu hialuronowego niz fibroblasty od
zdrowych ochotnikéw. Werner i wsp. [8] zauwazyli,
ze siarczan heparanu obecny w duzych iloéciach
w grudkach liszaja twardzinowego nasila aktyw-
nosé¢ FGF-2 (ang. fibroblastic growth factor 2). Istnieje
doniesienie wskazujace na autonomiczne pobudze-
nie fibroblastéw w przebiegu choroby, niezalezne od
paraprotein i ewentualnych czynnikéw rozpuszczal-
nych [9]. Podsumowujac wszystkie te z pozoru
sprzeczne informacje - wydaje sie, ze caly proces
chorobowy oparty jest na réwnoleglych szlakach
zapoczatkowanych przez klonalna aktywacje pla-
zmocytoéw, z nastepczym aktywowaniem fibrobla-
stow bez bezposredniego udziatu paraprotein (cho¢
ich posdrednia rola jest bardzo prawdopodobna),
przy czym aktywacja komorek tkanki tacznej moze
sie sta¢ z czasem calkowicie autonomiczna.

Odkladanie sie mucyn w skérze prowadzi do
powstania dwojakiego rodzaju charakterystycznych
zmian: matych, woskowych, twardych, zlewajacych
sie ze soba grudek i guzkéw, jak w przypadku opi-
sywanych pacjentéw, oraz stwardnien, ktére domi-
nowaly w obrazie klinicznym pierwszego chorego.
Guzki na twarzy moga tworzy¢ wieksze guzy, co
wraz z pogrubieniem skoéry nadaje twarzy charakter
facies leonina [10], natomiast stwardnienia czesto pro-
wadzg do mikrostomii i sklerodaktylii. W odréznie-
niu od twardziny w scleromyxedema nie wystepuja
zwapnienia i teleangiektazje, a stwardniala skora,
inaczej niz w twardzinie, sprawia wrazenie zbyt
obszernej [11, 12].

Scleromyxedema moze dotyczy¢ nie tylko skory, ale
réwniez innych ukladow [4, 13, 14]. Czesto obecne sg
zmiany w ukladzie pokarmowym, mie$niowo-sta-
wowym, oésrodkowym ukladzie nerwowym, w plu-
cach, nerkach i sercu. W materiale Dinneen i Dicken
(wg 3) najczesciej wystepowaly dolegliwosci ze strony
przewodu pokarmowego w postaci zaburzeri poty-
kania. Zmiany narzadowe moga by¢ u czesci pacjen-
tow przyczyna zgonu [15]. U obserwowanych przez
nas chorych gléwnymi dolegliwoéciami pozaskérny-
mi byly: u pierwszego - powiklania kardiologiczne,
ostabienie sily miesniowej i zaburzenia potykania,
ktérych diagnostyke utrudniata narastajaca mikro-
stomia, a u drugiego - stabo wyrazone zaburzenia
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polykania przy braku nieprawidlowosci w radiolo-
gicznym i scyntygraficznym badaniu przelyku.

Scleromyxedema réznicujemy przede wszystkim z:
twardzing ukladowa, pozapalnym lub towarzysza-
cym cukrzycy stwardnieniem skoéry, zapaleniem
skorno-migeéniowym i reumatoidalnym zapaleniem
stawow [16].

Nieznana etiologia liszaja $luzowatego twardzi-
nowego uniemozliwia jego leczenie przyczynowe.
Z uwagi na rzadkoé¢ wystepowania schorzenia nie
ma tez ustalonego jednolitego schematu terapii.
ZwyKkle stosuje sie leki skuteczne w leczeniu gam-
mopatii - §rodki immunosupresyjne lub immuno-
modulujgce. Wielu autoréw wykorzystuje strategie
postepowania zaproponowang przez Desai i James
w postaci tréjstopniowego leczenia [16, 17]. Jako leki
pierwszego rzutu wymienia sie: melfalan, doustne
glikokortykosteroidy, plazmafereze, za leki drugie-
go rzutu uznano: izoretinoing, acytretyne, stosowa-
ne miejscowo i doogniskowo glikokortykosteroidy.
Wsréd terapeutykéw trzeciego rzutu wyliczono:
2-chlorodezoksyadenozyne, cyklofosfamid, cyklo-
sporyne, metotreksat, talidomid, oraz autologiczny
przeszczep szpiku, zewnatrzustrojowa fotofereze,
dozylne wlewy immunoglobulin w wysokich daw-
kach, IFN-a. 2b, PUVA i radioterapie (ang. total skin
electron beam therapy - TSEBT), przy czym skutecz-
noé¢ czedci z tych metod wydaje sie watpliwa.
Ponadto posréd innych dotychczas stosowanych
metod stosowano: kladrybine, rituksimab, bortezo-
mib (inhibitor proteasomoéw) i chlorambucyl. Udato
nam sie znalezé w piSmiennictwie 3 przypadki
pacjentéw leczonych tym ostatnim lekiem, jednak
w kazdym z nich, podobnie jak u naszego pacjenta,
nie udalo sie uzyskaé satysfakcjonujacej poprawy
[18-20].

Szczegodlnie intrygujace sa doniesienia o wysokiej
skutecznosci leczenia wlewami immunoglobulin
[21]. Dotychczasowe do$wiadczenia naszego osrod-
ka wskazuja na wyjatkowa skutecznos$é i bezpie-
czenstwo tej metody [22]. Cho¢ uzyskiwane remisje
czesto sa diugotrwale, a by¢ moze nawet trwate [10],
u czedci chorych wymagane jest powtarzanie wle-
wow przy pojawianiu si¢ nawrotéw. Podstawowgq
zaleta leczenia ta metoda jest brak efektu immuno-
supresyjnego, ktéry jest charakterystyczny dla wiek-
szosci pozostatych form terapii i ktéry stat sie przy-
czyna trudnosci leczniczych u pierwszego z naszych
chorych. Niestety trudnosci zwigzane z dostepno-
Scig leku uniemozliwily zastosowanie tej metody
terapii u opisywanych pacjentéw.

W chorobach zwigzanych z gammopatia na tle klo-
nalnego rozrostu plazmocytéw, takich jak amyloido-
za czy zesp6t POEMS, prébuje sie stosowac chemote-
rapie w wysokich dawkach polaczong z nastepczym
przeszczepieniem autologicznych obwodowych ko-
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morek macierzystych. Leczenie to jest obarczone rela-
tywnie niskg $miertelnoscig (ok. 2%) i teoretycznie
daje szanse trwatego wyleczenia gammopatii. W opi-
sywanych dotychczas przypadkach scleromyxedema,
w ktérych stosowano przeszczep, udawalo sie uzy-
skiwa¢ remisje hematologiczne u wiekszosci chorych
z réwnoczesnym ustepowaniem zmian skérnych
i narzadowych [20, 23]. Niestety, zwykle dochodzito
do nawrotéw hematologicznych z nastepujacym
w ciggu kilku, kilkunastu miesiecy nawrotem obja-
woéw dermatologicznych. Pojawiaja sie¢ doniesienia,
ze rozszerzony schemat leczenia cytotoksycznego,
poza wplywem na plazmocyty i uklad immunolo-
giczny, moze wplywac bezposrednio na pobudzone
fibroblasty [9, 24]. Nalezy pamietaé, Ze u pacjentéw
leczonych uprzednio intensywnie Srodkami alkiluja-
cymi moze nie by¢ mozliwe uzyskanie wystarczajacej
liczby komoérek macierzystych z krwi obwodowej do
autologicznego przeszczepu. Ze wzgledu na niewiel-
kie, ale istotne ryzyko zgonu w przebiegu leczenia ta
metoda [25] nasz pacjent nie wyrazil na nig zgody.

W przebiegu scleromyxedema moze dochodzi¢ do
zajecia wielu ukfadéw, kalectwa i rozwoju zmian
zagrazajacych zyciu. Jednoczednie, pomimo wielu
dostepnych metod terapii, ostateczne wyleczenie jest
zwykle trudne lub niemozliwe ze wzgledu na ich
ograniczona skuteczno$¢, nawroty po zaprzestaniu
leczenia, dzialania niepozadane lekéw lub ich
dostepnosé.
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