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Streszczenie
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Miesniaki skory sg rzadkimi, tagodnymi guzami wywodzacymi sie z miesni gtadkich o r6zowo-fioletowawym, czerwono-
brazowym lub cielistym zabarwieniu oraz charakterystycznej bolesnosci wywotywanej przez ucisk, stres i zmiany
temperatury. Zajmujg zazwyczaj tutéw i wyprostne powierzchnie koficzyn. W postaci mnogiej najczesciej wystepuja
jako miesniaki wywodzace sie z miesnia przywtosowego (piloleiomyoma). Rodzinnie wystepujaca leiomyomatoza
jest genetycznie uwarunkowang chorobg charakteryzujaca sie czestym wspétistnieniem miesniakdw macicy i okresla
sie ja mianem mnogiej miesniakowatosci skory i macicy (multiple cutaneous and uterine leiomyomatosis — MCUL).
W pracy przedstawiono przypadek kliniczny 56-letniej chorej z mnogimi miesniakami skéry ramienia lewego i tutowia,
miesniakami macicy oraz rodzinnym wystepowaniem zmian o podobnej morfologii.

Stowa kluczowe: miesniakowatos¢ skéry, miesniaki macicy.

Abstract

Cutaneous leiomyomas are uncommon, benign tumours originating from the smooth muscles. They are pink-violet,
red-brown or skin-coloured nodules with characteristic tenderness exacerbated by pressure, stress and temperature
changes. They usually involve the extensor surfaces of the extremities and trunk. Multiple leiomyomas are mainly
pilar leiomyomas. Familial leiomyomatosis is a genetically determined disease connected with uterine leiomyomas
and known as multiple cutaneous and uterine leiomyomatosis (MCUL). In the paper the case of a 56-year-old woman
with multiple cutaneous and uterine leiomyomatosis of the left shoulder and trunk with familial occurrence of similar

skin changes is presented.

Key words: cutaneous leiomyomatosis, uterine leiomyomas.

Wprowadzenie

Miesniaki (leiomyomata) sa tagodnymi guzami wywo-
dzacymi sie z miesni gtadkich opisanymi po raz pierwszy
przez Virchowa w 1854 r. [1]. Najczesciej wystepuja w ob-
rebie macicy, jednak w rzadkich przypadkach obserwuje
sie zmiany o charakterze miesniakéw na skérze. Biorac
pod uwage pochodzenie zmian, miesniaki skory podzie-
lono na trzy grupy:

1) piloleiomyoma — pochodzace z miesnia przywtosowe-
go mieszka wtosowego, wystepujace najczesciej;

2) angioleiomyoma — zazwyczaj pojedyncze guzy pocho-
dzace z miesniéwki naczyn zylnych skory;

3) myoma dartos — wywodzace sie z btony miesniowej na-
rzgdow ptciowych lub brodawki sutkowej [2—4].

Najczesciej wystepujace miesniaki z miesni przywto-
sowych pojawiajg sie w mtodym wieku, zazwyczaj mie-
dzy 2. a 4. dekada zycia. W odréznieniu od pozostatych
typéw, charakteryzuja sie mnogim wystepowaniem (leio-
myomatoza) i sktonnoscig do rodzinnego wystepowania.
Umiejscowione sa typowo na tutowiu i wyprostnych po-
wierzchniach konczyn, jednak moga pojawic sie rowniez
na szyi, twarzy i zgieciowych powierzchniach konczyn [3].
W badaniu klinicznym stwierdza sie zazwyczaj r6zowo-
-fioletowawe, czerwone lub cieliste guzki, wrazliwe na ni-
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ska temperature, tkliwe przy ucisku, co moze wigzac sie
z uciskiem na wtékna nerwowe lub obkurczaniem sie wté-
kien miesniowych guza. Zazwyczaj obserwuje sie uktad
tukowaty lub linijny zmian, czasem jednak rozmieszcze-
nie wykwitéw imituje zakazenie Herpes zoster [5—7]. W ob-
razie histologicznym zmiane tworza przeplatajace sie wigz-
ki komorek miesni gtadkich z typowymi wydtuzonymi,
tepo zakohczonymi jadrami komérkowymi przypomina-
jacymi cygaro oraz obfitag kwasochtonng, zwakuolizowa-
na cytoplazma [2, 4].

Mnogie miesniaki skory wspotwystepujace z miesnia-
kami macicy sg genetycznie uwarunkowang chorobg dzie-
dziczong w sposéb autosomalnie dominujacy, okreslang
jako zespdt Reedsa lub mnoga miesniakowatosé¢ skory
i macicy (multiple cutaneous and uterine leiomyomatosis
— MCUL, OMIM 150800). Zespdt ten moze predyspono-
wac do wystagpienia raka nerki (hereditary leiomyomato-
sis and renal cell cancer — HLRCC, OMIM 605839).

W pracy przedstawiono przypadek kliniczny 56-letniej
chorej z mnogimi miesniakami skory ramienia lewego i tu-
towia, miesniakami macicy oraz rodzinnym wystepowa-
niem zmian o podobnej morfologii.

Ryc. 1. Skupisko rézowo-sinawych guzkéw na ramieniu lewym

Ryc. 2. Skupisko guzkéw w okolicy topatki prawej
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Do poradni dermatologicznej zgtosita sie 56-letnia ko-
bieta z powodu wystepujacych u niej licznych guzkow
w obrebie lewego ramienia. W badaniu podmiotowym roz-
poznano zmiany utrzymujace sie od minimum 20 lat. Po
przebytej 9 mies. wczesniej mastektomii lewej piersi cho-
ra zaczeta odczuwac tkliwos¢ w obrebie wykwitéw i za-
obserwowata stopniowe dosiewanie zmian o tej samej
morfologii. Wystepowanie guzkéw o podobnej morfologii
chora podawata u brata, matki i babci.

W wywiadzie stwierdzono pojawianie sie miesniakow
macicy, ktére usunieto w 1993 r,, oraz raka piersi leczone-
go poprzez radykalng mastektomie lewej piersi w 2007 .
Chora leczona w przesztosci z powodu nadczynnosci tar-
czycy obecnie otrzymuje L-tyroksyne i znajduje sie w sta-
nie eutyreozy. Poza tym lekiem kobieta przyjmuje na sta-
te inhibitor aromatazy — anastrazol — jako kontynuacje
leczenia onkologicznego. Chora nie byta wczesniej dia-
gnozowana.

W badaniu przedmiotowym obserwowano liczne, nie-
bolesne, nacieczone guzki o srednicy do 0,5 cm barwy
sinofiotkowej i cielistej zgrupowane na lewym ramieniu
oraz tkliwe wykwity o podobnej morfologii, nieco mniej-
szych rozmiaréw, rozsiane na ramionach, dekolcie i tuto-
wiu (ryc. 1, 2.). W przeprowadzonych badaniach laborato-
ryjnych (morfologia, badanie moczu, gospodarka lipidowa)
nie stwierdzono odchyler od normy.

Pobrano wycinek z wykwitu zlokalizowanego na skoé-
rze ramienia lewej kohczyny gérnej. W badaniu histolo-
gicznym wykazano obraz charakterystyczny dla miesnia-
ka gtadkokomodrkowego (leiomyoma) (ryc. 3., 4.). Na
podstawie badan klinicznego i histologicznego rozpozna-
no MCUL Ze wzgledu na udokumentowane ryzyko wspoét-
istnienia nowotworu nerki wykonano badanie ultrasono-
graficzne jamy brzusznej i miednicy, w ktérym nie
wykazano zadnych nieprawidtowosci.

Omowienie wynikow

Mnogie miesniaki gtadkokomaorkowe skéry wystepuja
niezwykle rzadko. Znane jest rodzinne wystepowanie
leiomyomatozy. Choroba dotyczy zaréwno mezczyzn, jak
i kobiet. Pierwsze przypadki opisali Kloepfer i wsp. w 1958 .,
ktérzy po przeanalizowaniu rodowodéw wysuneli hipote-
ze dziedziczenia tych zmian w sposéb autosomalny domi-
nujacy, co potwierdzono w kolejnych doniesieniach [3, 8, 9].
W opisywanym przypadku zaobserwowano rodzinne wy-
stepowanie zmian, o schemacie dziedziczenia autosomal-
nym dominujacym.

W pismiennictwie podaje sie wspotwystepowanie
z opisywanymi zmianami skérnymi miesniakéw macicy
nawet u 98% chorych kobiet, co moze wigzac sie z pro-
blemami rozrodu i koniecznoscig wykonania histerekto-
mii [10-12]. Stwierdzone u chorej mnogie miesniaki sko-
ry wspotistniejace z miesniakami macicy sg genetycznie
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uwarunkowanga chorobg dziedziczong w sposéb autoso-
malnie dominujacy okreslang jako zespét Reedsa lub
MCUL. Wigze sie on z mutacja genu kodujacego fumara-
ze (fumarate hydratase — FH) —enzymu cyklu Krebsa, zlo-
kalizowanego na chromosomie 1 (1g42.3-g43) [11, 13, 14].
W badaniach wykazano, ze osoby z mnogimi miesniaka-
mi skory oraz obcigzonym wywiadem rodzinnym w 90%
maja mutacje genu fumarazy i w konsekwencji rozpozna-
je sie u nich MCUL [15]. Obecnie znanych jest ok. 68 réz-
nych mutacji [16]. U opisywanej chorej miesniaki macicy
stwierdzono w wieku 37 lat. Pacjentka przeszta dwa po-
rody sitami natury, nie ronita.

Mnoga miesniakowatos¢ skory i macicy moze predys-
ponowac do wystgpienia HLRCC. Ryzyko rozwoju nowo-
tworu w zaleznosci od Zrédet szacuje sie na 2-6% [15].
Wyniki nowszych badan wykazaty rozwéj nowotworu na-
wet u 24% chorych z mutacja genu FH, a nawet w 75%
przypadkéw mutacji R58X [17, 18]. Do 2005 r. byto zgto-
szonych ponad 100 rodzin z HLRCC, gtéwnie w Europie
i Ameryce Pétnocnej [11, 13, 19-23]. Z HLRCC najczesciej
wigze sie rak brodawkowaty nerki typu 2 [20] nalezacy do
wyjatkowo ztosliwych i trudnych do wykrycia podtypéw.
W ultrasonografii masy guza sa czesto izoechogeniczne,
co wiagze sie z koniecznoscig wykonywania bardziej czu-
tych badan, takich jak tomografia komputerowa (TK) lub
rezonans magnetyczny (magnetic resonance imaging
— MRI) [11, 24, 25]. Prezentowana pacjentka jest pod sta-
t3 opieka onkologiczna.

Poza udowodnionym zwiazkiem z HLRCC u 0s6b z mno-
gimi miesniakami skory zwraca uwage wystepowanie in-
nych nowotworéw. Naleza tu m.in.: miesniakomiesaki sko-
ry i macicy [12], rak piersi, prostaty, szpiczak mnogi, ziarnica
ztosliwa, przewlekta biataczka limfocytowa oraz guzy pod-
Scieliska przewodu pokarmowego (gastrointestinal stromal
tumours — GIST). Dotychczas nie udowodniono zwiazku przy-
czynowo-skutkowego miedzy wiekszoscia tych nowotwo-
row a mutacja genu FH. W przypadku raka prostaty dowie-
dziono nawet, ze mutacja genu fumarazy nie predysponuje
do zachorowania [26]. Miesniakomiesaki skory odnotowa-
no przede wszystkim w Finlandii. Jeden przypadek pocho-
dzit z Ameryki Pétnocnej [11]. Stwierdzono réwniez wspét-
istnienie mnogich miesniakdw skéry z przewlekta biataczka
limfocytowa (chronic lymphocytic leukemia — CLL) oraz prze-
wlekita biataczkg szpikowa (chronic myeloid leukemia — CML)
[27]. Wtoscy naukowcy na podstawie obserwacji wykwitow,
ktére pojawity sie w przebiegu CLL, ostroznie sugeruja, ze
nagty wysiew mnogich zmian o charakterze miesniakéw
moze by¢ nowym rodzajem zespotu paraneoplastycznego
towarzyszacego chorobom rozrostowym [28]. Rzadkim przy-
padkiem jest réwniez opisane wspétistnienie miesniakow
skory i GIST [29] oraz miesniakow skory i gruczolaka wielo-
postaciowego $linianki przyusznej [30].

Interesujace z punktu widzenia opisywanej chorej jest
wspotwystepowanie MCUL z rakiem piersi. Wyniki bada-
nia dotyczacego tego zagadnienia przeprowadzonego
w Finlandii ukazuja, ze FH nie jest istotnym genem pre-
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dysponujgcym do rodzinnie wystepujacego raka piersi.
Nowotwor ten stwierdzono tylko u 3 z 49 pacjentek
z MCUL/HLRCC. Dotychczas nie przeprowadzono kolej-
nych badan nad potencjalnym wptywem mutacji FH na
rozwdj raka piersi [26].

Poza wspoétwystepowaniem miesniakéw skéry z no-
wotworami udokumentowano wiele powigzan tych zmian
z innymi schorzeniami, takimi jak: zespét Gardnera, poli-
powatos¢ jelit, kostniaki, nieprawidtowosci kosci skalistej
[31], cysty epidermoidalne, zakazenie ludzkim wirusem
uposledzenia odpornosci (human immunodeficiency virus
—HIV) [32]i zespot wielogruczotowy typu pierwszego (MEN 1)
[10]. W opisywanym przypadku nie stwierdzono wspotist-
nienia zadnej z tych jednostek chorobowych.

Uwzgledniajac informacje uzyskane z badania klinicz-
nego, wywiadu, badan dodatkowych chorej oraz dane po-
chodzace z pismiennictwa naukowego, autorzy rozwaza-
ja prawdopodobne powigzanie rodzinnie wystepujacej
miesniakowatosci ze wspdtistniejacym nowotworem pier-
si. Nie mozna jednoznacznie udowodni¢ zwiazku nowo-

bp-ta D4 "'m-_';r,

Ryc. 3. Fragment guzka zbudowanego z przeplatajacych sie
wigzek komérek miesni gtadkich (H + E, powiekszenie 100x)

L
Ryc. 4. Komérki miesni gtadkich o dtugich, tepo zakonczo-
nych jadrach i kwasochtonnej cytoplazmie, w ktérej na prze-
kroju poprzecznym wida¢ wakuole (H + E, powiekszenie 400x)
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tworu ze zmianami skornymi, jednak liczne doniesienia
naukowe wskazuja na ryzyko nowotworzenia u tych cho-
rych. Warto zwréci¢ uwage na fakt pogorszenia sie stanu
dermatologicznego chorej, pozostajacy w zwigzku czaso-
wym z rozpoznaniem nowotworu, ktéry byt bezposrednia
przyczyna skierowania pacjentki przez onkologa na kon-
sultacje dermatologiczng. Wymagane jest przeprowadze-
nie kolejnych badan w celu okreslenia charakteru tych po-
wigzan i sprecyzowania, czy i w jakim stopniu defekt
genu FH przyczynia sie do rozwoju nowotwordw innych
niz rak nerki, czy by¢ moze powyzsze zmiany skorne sg ra-
czej rewelatorem toczacego sie procesu nowotworowego.

Reasumujac, stwierdzenie u chorego mnogich mies-
niakow skory wystepujacych rodzinnie oraz wspétistnie-
jacych z miesniakami macicy powinno nasuwac rozpo-
znanie MCUL. Powiazanie tej choroby z nowotworami
ztosliwymi, a w szczegdlnosci z rakiem brodawkowatym
nerki, zobowigzuje do zachowania czujnosci onkologicz-
nej oraz regularnego wykonywania badan obrazowych ja-
my brzusznej i miednicy u tych chorych. Niezbedna jest
takze regularna kontrola ginekologiczna pod katem wy-
stepowania miesniakéw deformujgcych jame macicy, mo-
gacych by¢ przyczyna krwawien i nieptodnosci. Ze wzgle-
du na rodzinne wystepowanie choroby badania powinny
obejmowac réwniez krewnych chorych, u ktérych stwier-
dza sie zmiany skérne o podobnej morfologii.
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