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Zachorowalnosc na szpiczaka w Europie (wspotczynnik
standaryzowany) wynosi 4 - 6 / 100 000 mieszkancow,
mediana wieku przy rozpoznaniu 72 lata.

W Polsce rocznie ok. 1500 nowych zachorowan, ok. 1300
zgonow, ze szpiczakiem zyje ok. 8-9 tys chorych
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—K zgony
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Dolegliwosci przy rozpoznaniu

Bol kostny - 58%
Ostabienie - 32%
Utrata masy ciata - 24%
Parestezje — 5%

ale,

Bezobjawowych lub jedynie z nieznaczn
dolegliwosciami - 11%

‘ayo Clin Proc 2003;78:21-33




Objawy przy rozpoznaniu

« Biatko monoklonalne (93%)

« Ogniska osteolityczne w kosciach (67%)

« Anemia normobarwliwa, normocytowa (73%)

« Hiperkalcemia >11 mg/dl (13%)

« Niewydolnosc¢ nerek, kreatynina >2,0 mg/dl (19%)

« Zakazenie, CRP+ (10%) -
« Plazmocyty w szpiku >10% komorek (96%)

Kyle RA. Mayo Clin Proc 2003;78:21-33



Pierwszorazowe diagnozy hematologiczne w latach 2008-2010 r.,
lista POZ ok. 5000 osdb (przecietnie ~3 zachorowania /100 osob)

Dgn ICD-10 Liczba pacj.
D50 NIEDOKRWISTOSC Z NIEDOBORU ZELAZA 104 ®
D51 NIEDOKRWISTOSC Z NIEDOBORU WIT. B12 21 \ §
D64 INNE NIEDOKRWISTOSCI / wtérne 16 %
D75; D46 NARZ”.\IKI\IIQI%/V(I:OH'PV@C?F%EgYRé/IV—IIII MDS 4 5
D66 DZIEDZICZNY NIEDOBOR CZYNNIKA VIII 2
D68 INNE ZABURZENIA KRZEPNIECIA 1
D73 CHOROBY SLEDZIONY 1
D69 MALOPLYTKOWOSC §h
C81,C82,C83 CHLONIAKI %

D45: C94 CZERWIENICA PRAWDZIWA




M, 65L, przewlekte bole kregostupa i zeber nasilajgce sie
pomimo leczenia NLPZ, ostabienie, utrata apetytu, zaparcia

RBC 257 [4.00;5.000M/uL  WBC ~7.22  [4.0;10.0] K/uL
HGB 8.4 [12.0; 16.0] g/dI % neutrocytéw 47.6 [48.7; 70.1] %
HCT 31.0 [37.0; 47.0] % a limfocytow 23-5130 E;71-4:8 47‘}3}0 %
g .0; 32. monocytow . ;8.
v 0 27 0' 32.01 pg %0 eozynocytow 2.80 [0.3; 5.4] %
MCHC 30.3 [31.0; 36.0] g/dlI 3
' % bazocytow 1.00 [0.2; 1.2] %
MCV 20 [80.0; 94.0] fl ’
RDW-CV 1 ’ o% NEU 3.44 [2.8; 6.8] K/uL
DW-CV 18.6 [11.5, 14.5] o LYM 2.78 [0-8; 4.3] K/lll.
NRBC% 0.0; MONO 0.730 [0.2; 0.8] K/uL
liczba erytroblastow (NRBC) 0.00; EQOS 0.200 [0.0; 0.5] K/uL
BASO 0.070 [0.0; 0.20] K/uL

PLT 278  [120; 400] K/uL
MPV  11.00 [7.9;11.9]fl

PCT 0.27

PDW 13.0

P-LCR(wskaznik megatrombocytow) 33.3
OB 120
CRP 5 mg/dl
Kreatynina 2,5 mg/dl
biatkomocz

Biatko catkowite 9,5 g/dlI
Wapn 10,5 mg/dl




Lekarz rodzinny > Hematolog

morfologia krwi obwodowej
ptytki krwi

retikulocyty

OB

zelazo

Transferyna (TIBC)
krew utajona

bilirubina catkowita
bi'*_Luina bezposreu:..”
biatko catkowite
proteinogram
waphn catkowity
kreatynina
kwas moczowy

ogolne badanie moczu z oceng
mikroskopowa osadu

zdjecia kostne kregostupa
zdjecia kostne miednicy
zdjecie kostne czaszki
zdjecie klatki piersiowej
Pi1.'™ APTT fik-" ,gen
USG jamy brzusznej




Gamma

Monoclonal gammopathy




Znaczenie prognostyczne poszczegolnych czynnikow
ryzyka w szpiczaku plazmocytowym - projekt
edukacyjny PMC (Polish Myeloma Consortium)

L DOieg“m‘roéci
' Zmia”‘.‘r’ Oste
- Ostabienie

bolowe Koséea
Olityczne

PARAMETR Suma punktow - Wywiad
PRZEDZIAL l/d]  PUNKTY

WAGH

https://pmc.edu.pl/upload/aktualnosci/zalacznik-wczesna-dli styka-
szpiczaka-plazmocytowego-kalkulator-diagnostyczny.pd
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WCZESNA DIAGNOSTYKA SZPI CZAKA PLAZMOCYTOWEGO
KALKULATOR DIAGNOSTYCZNY

Etap I: Wywiad + badania dodatkowe
TAK (1) NIE (0) BD

. Dolegliwosci bélowe kos¢ca
. Zmiany osteolityczne

. Ostabienie

. Biatkomocz

. Ztamania patologiczne/kompresyjne X

Suma punktéw — Wywiad

PARAMETR WARTOSC PRZEDZIAL [g/dl] PUNKTY WAGA
MCV [fl]

80-100 <80 lub >100

6,5

Hemoglobina (Hgb) [g/dI] e; -10
Hgb [g/dI] '

10,1-12

MCV [fl] >12 (norma) 0

x 2 x 1

Stezenie kreatyniny 1 ;32 o 015
w surowicy [mg/dl] <1,é (nor’ma) 0

Suma punktéw — Badania dodatkowe

Suma punktéw — Wywiad + badania dodatkowe

Etap Il: Diaghostyka OB i CRP

PARAMETR WARTOSC CRP [mgl/l]
<3,1 3,1-10 10,1-40 >40

<10

OB po 1h [mm

pohfmm oBpotn 10-40 [N

e o i) 40.1.- 100 R
o >100 |

l skierowanie pacjenta na badanie immunofiksacja

skierowanie pacjenta na badanie po przeanalizowaniu pozostatych parametréw diagnostycznych i potwierdzeniu podejrzenia

brak podstaw do skierowania pacjenta na badanie

Etap Ill: Immunofiksacja

obecnosc¢ biatka monoklonalnego = podejrzenie szpiczaka plazmocytowego

SKIEROWANI E DO PORADNI HEMATOONKOL OGICZNE]

htaR

-




https://pmc.edu.pl/upload/aktualnosci/zalacznik-wczesna-diagnostyka-

szpiczaka-plazmocytowego-kalkulator-diagnostyczny.pdf
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Gamma

Polyclonal gammopathy Panel B: &4 polyclonal pattern is seen on
serum protein electrophoresis on agarose gel (anode an 1eft). The
band at the right (red asterisk) is broad, and extends throughout the
gamma area. Panel 4&: Densitometer tracing of these findings reveals
a broad-based peak of gamma mobility. This pattern is most often
due to the presence of an inflammatory or reactive process, such as
chronic liver disease, connective tissue disease, chronic infection,
or a lymphoproliferative disease.

Monoclonal gammopathy Panel B: & dense, localized band (red
arrow) representing a monoclonal protein of gamma mobility is
seen on serum protein electrophoresis on agarose gel {anode on
left). Panel A: Densitameter tracing of these findings reveals a tall,
narrow-based peak (blue arrow) of gamma mobility and a reduction
in the normal polyclonal gamma band. The monocianal band has a
densitometric appearance similar to that af albumin falb}, and has
been likened to a church spire.




Kryteria narzgdowego uszkodzenia zwigzanego
ze szpiczakiem plazmocytowym (CRAB)

Calcium - skorygowane stezenie wapnia:
Ca 1 mg/dl ( > 0,25 mmol/l) powyzej normy, lub
Ca > 11 mg/dl ( > 2,75 mmol/l)

Renal Insufficiency - niewydolnosc nerek:
- kreatynina >2 mg/dl ( > 177 mmol/l), lub
- CrCIl (GFR) <40 ml/min (MDRD/ C-G/ mierzony)

Anemia: - Hgb 2 g/dl ponizej normy, lub

| - Hgb <10 g/dl ‘

: Bones: — co najmniej 1 ognisko oIitycznel‘
% w klasycznym RTG kosci, lu T-CT




Przyczyny gammapatii monoklonalnej

e choroby plazmocytow:

e tagodna gammapatia (MGUS) oraz idiopatyczny
biatkomocz Bence-Jonesa

e nowotworowy rozrost plazmocytow - szpiczak
plazmocytowy pierwotna amyloidoza

e limfoproliferacje B-komorkowe:

e makroglobulinemia Waldenstroma

e chtoniaki nieziarnicze, przewlekta biataczka
limfatyczna




tagodna gammapatia monoklonalna MGUS

e stosunkowo czeste zaburzenie
e 1-2% populacji po 50 r.z.
e 3% populacji po 70 r.z.
e podstawg rozpoznania jest wykluczenie

rozrostu plazmocytow, pierwotnej amyloidozy
oraz limfoproliferacji B-komaorkowych

e dla potwierdzenia ,tagodnego” charakteru
wazny stabilny przebieg w czasie dtugie]
obserwacji (miesigce =» lata)

e czesto na tle innych chorob [przewlekte
zakazenia, ch.autoimmunologiczne, np




3 kryteria diagnostyczne MGUS

nieobecnosc objawow zwigzanych z proliferacjg
plazmocytow CRAB (Calcium elevation, Renal
Insuff., Anemia, Bone disease)

brak objawow chordb limfoproliferacyjnych
(imfadenopatia, splenomegalia)

biatko monoklonalne (IgG, IgA lub IgM) <3 g/dI
lub biatkomocz Bence-Jonesa <0,5 g/dobe

plazmocyty w szpiku < 10%
g !



Niektore choroby wspotistniejgce
z gammapatia monoklonalna

nowotwory, zwlaszcza metastatyczne

choroby tkanki tgcznej

e SLE, rzs, zesp.Sjogrena, sklerodermia, tuszczycowe zap.
stawow

Infekcje - HIV/AIDS, HCV
choroby skory
Inne
e krioglobulinemia
e zesp.mielodysplastyczne
® neuropatia sensomotoryczna
e nabyta chor. von Willebranda
e eozynofilowe zapalenie powiezi
@ stan po transplantacji szpiku




Postepowanie u pacjenta z gammapatia

e biatko M < 2,5 g/dl i brak objawow CRAB szpiczaka
= biopsja szpiku niecelowa

e przy stabilnym bezobjawowym przebiegu przez 3-5 lat
proces moze byC uwazany za tagodny
=>> nie wymaga dalszego nadzoru specjalistycznego

e elektroforeza biatek 1 x w roku moze zapobiec
rozwojowi ciezkich powiktan szpiczaka

® 0Soby z osteoporozg powinny miec rutynowo
wykonang elektroforeze biatek = istotne ryzyko
MGUS / szpiczaka, wynoszace 1:20; zawsze powinno
to dotyczycC osob ze ztamaniami patologicznymi

e —> rokowanie w MGUS: ryzyko zgonu z inny
przyczyn jest wielokrotnie wyzsze niz ryzy lucji

nowotworowe] MGUS



PORADNIA SZRITAL

Interna
- niedokrwistoscil WEOrne,
-niedokrwistosci niedoborowe
- Objawowe leczenie npl itp.

- CIgZKIE rwmoh/y
- CIEZKIE Skazy' Krwoetoczne
M”_" - ciezkie powikiania leczenia
- powiktania leczenia hematologicznego
ohkologicznego




Chory ze szpiczakiem - wskazania
do hospitalizacji

Gorgczka u chorego po chemioterapii (~1-2 tyg.)
Ostry/ nagty bol kostny, zwt.kregostupa,

Objawy neurologiczne (hiperkalcemia, uszkodzenie
rdzenia, zajecie OUN)

Objawy neurologiczne u chorego z matoptytkowoscig lub
skazg krwotoczng (krwawienie do CUN)

Biatko catkowite >10,0 g/dl

Hiperkalcemia

Niedokrwistos¢ < 7 g% Hb,
lub < 8g% Hb z objawami niewydolnosci narzgd

Zespot ostrego rozpadu guza nowotworowego
hiperkaliemia) po chemioterapii




Powiktania infekcyjne

obnizenie odpornosci humoralnej - zmniejszone
wytwarzanie poliklonalnych immunoglobulin,
obnizenie liczby i (Streptococcus pneumoniae,
Haemophilus influenzae i patki G (-) ujemne)

zaburzenia czynnosci efektorowych limfocytow T
oraz komorek dendrytycznych,

neutropenia, ktora moze byc wynikiem
stosowane| chemioterapii lub radioterapii, jak
rowniez leczenia IMiDs czy inhibitorami
proteasomow,

stosowanie wysokich dawek sterydow
powodujgce zwiekszenie ryzyka wystapi
zakazen grzybiczych czy Pneumocysit

INi.
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Powiklania infekcyjne

=> edukacja chorego na temat ryzyka
wystgpienia powiktan infekcyjnych,

=> pomoc lekarska w ciggu 24 godzin
od pojawienia sie objawow zakazenia

=> szczepienia sezonowe najblizszego
ofoczenia chorego, ew. takze chorego

=> profilaktyka infekcii:
- Biseptol 960mg co 2-gi dzien (Pneumocystis),

- Heviran 2 x 400 mg (HSV)
g !



Niedokrwistosc¢ choréb przewlekiych
[ok. 80% przypadkow anemii]

Mechanizm
zapalenie, zakazenie, npl [np. szpiczak] =>
=>inhibitory ertropoezy (IL-6, TNF, IL-1, IFN i In.) =>
=> zatrzymanie Fe w ukl. siat.-srodbf. [spadek
stez.Fe] +/- zahamowanie wydzielania EPO =>
=> zab. proliferacji i roznicowania kom.
erytroidalnych, skrocenie przezycia Ery =>
=> niedokrwistos¢ chor. przewlekiych

Objawy
= Obj. niedokrwistosci + obj. chor. podstawowej
= niedokrwistos¢ normocytowa/ mikrocytowa

normobarwliwa, niska retikulocytoza, Fe: N'C:

N/ +, ferrytyna: N/ +




Niedokrwistosc chorob przewlekiych

Roznicowanie

swykluczenie innych przyczyn niedokrwistosci,
zwl. niedoboru Fe

Leczenie

schor. podstawowa 1 jej powiktania

=EPO 150 j./ kg mc. 3x w tyg (zwl. niewyd. nerek,

szpiczak plazmocytowy)







powierzchowna
polimorficzna
plamica, niekiedy
,dramatyczne”
wylewy podskorne;

brak zaburzen uktadu
Krzepniecia i
matoptytkowosci;
tagodna skaza
- krwotoczna
W | - wywot
S S  nacz

uchosc

rze

S




Chory ze szpiczakiem
- wskazania do hospitalizacii

Biatko catkowite monoklonalne > 10,0 g/l
Bol kostny

Hiperkalcemia u chorego z npl
Ryzyko:

Zespot nadlepkosci — zab. mikrokrgzenia,
niewydolnos¢ narzgdowa

Bole brzucha, nudnosci, wymioty, zaparcia
Niewydolnosc nerek ostra/przewlekta
Spigczka hiperkalcemiczna

Ztamania patologiczne kregostupa, p ia
Zatrzymanie krgzenia -



ZESPOL UCISKU RDZENIA

Subarachnoid
space

Rozrost guza
w trzonie kregu

aramen

Nerve roat J

Rozsiew npl
przez przedkrzyzowe
sploty zylne

Rozrost guza przez
okienka
miedzykregowe

Copyright © 2004, 2000, 1995 by Elsevier Inc.




ZESPOL UCISKU RDZENIA

e Nalezy zwroci¢c uwage na obecnosc objawow
prodromalnych (bdle plecéw)

e Zatrzymanie moczu i/lub stolca w paraparezie
=>z}le rokowanie

e Rozpoznanie na podstawie badania
neurologicznego

e Badania RTG, TK, MRI stuzg zlokalizowaniu
miejsca ucisku oraz zakresu ucisku

, => neurochirurg ,cito I ’ i



HIPERKALCEMIA

e 10-20% chorych

e szpiczak plazmocytowy, rak ptuca, piersi, prostaty
e patomechanizm: humoralny i komorkowy

e objawy wielonarzadowe, nieswoiste

Przewod OUN Objawy Uktad NerKi
pokarmowy. ogolne krazenia

Bole brzucha Ostabienie Odwodnienie Bradykardia Wielomocz
Nudnosci Sennos¢ Brak Skrocenie QT

Uporczywe | Hipotonia taknienia ng%uzenle

zaparcia =~ Ostabienie Nadmierne

NiedroznosC miesni ragnlenle Niemiarowosc¢

Objawy Zaburzenia wigd skory.

zapalenia sychiczne Ubytek wagi
trzustki plgczka




HIPERKALCEMIA

Leczenie fazy ostre;j:

e nawodnienie

e furosemid

* bisfosfoniany i.v.
 kortykosteroidy

e kalcytonina, mitramycyna
e zapobieganie nawrotom
=> chemioterapia

Leczenie przewlekte:

* leczenie ch. podstawowe;j
e unikanie hipowolemii

e bisfosfoniany
 kortykosteroidy




Chory w czasie/ wczesnie po chemioterapii

Zespot ostrego rozpadu guza
nowotworowego

Ryzyko:
Ostra niewydolnosc¢ nerek
Hiperkaliemia => NZK




Nagty masywny rozpad
komadrek nowotworowych

m puryny fosforany
hiperkaliemia hiperurykemia hiperfosfatemia

hipokalcemia

krysztaty kwasu W fosforany wapnia
moczowego

ostra niewydolnos¢
nerek




CRAB




o CRAB
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