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Wstep

Wapnienie guzowate (tumoral calcinosis, tumor-like
calcinosis, lipid calcinosis, calcifying bursitis, calcifying
collagenolysis, Kikuyu bursa, hip stones) charaktery-
zuje si¢ odkladaniem ztogdéw wapnia wokoét duzych
stawow, najczedciej w sasiedztwie stawu biodrowego,
barkowego czy tokciowego. Zaréwno przebieg kli-
niczny, jak i unikalny obraz histologiczny pozwalaja
na sklasyfikowanie tej zmiany jako odrgbnej jednostki
nozologicznej. Postacie uwarunkowane genetycznie
(postacie rodzinne) wystepuja u dzieci lub mtodych
dorostych i zazwyczaj sa to zmiany mnogie, przebie-
gajace bez istotnych klinicznie zaburzefi gospodarki
wapniowo-fosforanowe;j. Taki sam obraz morfologiczny
stwierdza si¢ w pojedynczych zmianach obserwowanych
u pacjentdéw obcigzonych wieloletnia niewydolnoScia

nerek i hiperfosfatemia.

STRESZCZENIE

Przedstawiono diagnostyke rozlegtego guza okolicy topatki u 35-letniego mezczyzny obcigzonego
wieloletnig schytkowa niewydolnoscig nerek. Na podstawie badan obrazowych i charakterystycznego
obrazu mikroskopowego rozpoznano: wapnienie guzowate tkanek migkkich w przebiegu przewlekiej
niewydolnosci nerek z wtorng nadczynnoscig przytarczyc. Omoéwiono najwazniejsze cechy Kliniczne,
diagnostyke radiologiczng i histopatologiczng oraz gtéwne cele leczenia.

Stowa kluczowe: wapnienie guzowate, wtdérna nadczynno$¢ przytarczyc, wtérna hiperfosfatemia,
przewlekia niewydolno$¢ nerek

ABSTRACT

The diagnostics of massive tumor located in scapula region of a 35-year old male with an end-stage
renal failure was presented. Both the radiological findings and histological examination of biopsy material
established a diagnosis of tumor-like calcinosis in soft tissue accompanying chronic renal failure with
secondary hyperparathyroidism. Clinical characteristics, radiological and histological image as well as
main therapeutical options were discussed.

Key words: tumoral calcinosis, secondary hyperparathyroidism, secondary hyperphosphatemia,
chronic renal failure
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Opis przypadku

Mezczyzna w wieku 35 lat zglosil si¢ do Centrum
Onkologii — Instytutu im. Marii Sktodowskiej-Curie
w Warszawie w celu konsultacji z powodu guza lewej
okolicy topatkowej, ktéry od ponad 5 lat stopniowo
si¢ powigkszal. W wywiadzie odnotowano wieloletnia
chorobe nerek, pacjent byl po przeszczepie nerki od
zmarlego dawcy i graftektomii z powodu narastajacego
bialkomoczu; aktualnie stwierdzono u niego schytkowa
niewydolno$¢ nerek. Przebieg choroby przedstawiono na
rycinie 1. W trakcie kwalifikacji do kolejnego przeszcze-
pienia nerki na podstawie badaf obrazowych odnotowano
istotne powigkszenie guza topatki. Pacjenta dwukrotnie
wzywano do przeszczepienia nerki i dwukrotnie dyskwa-
lifikowat go lekarz transplantolog z powodu: ,,niejasnego
charakteru guza i mozliwoSci transformacji nowotworo-
wej w momencie leczenia immunosupresyjnego”.
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Steroidoterapia

Mezangialno-kapilarne kiebuszkowe zapalenie nerek
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Rycina 1. Przebieg choroby nerek

Figure 1. The course of kidney disease

We wstepnym badaniu klinicznym przeprowa-
dzonym w Centrum Onkologii — Instytucie stwier-
dzono wyczuwalny palpacyjnie twardy, ruchomy guz
w sasiedztwie lewej topatki o najwickszym wymiarze
10 cm. W badaniu radiologicznym klatki piersiowej
itopatki lewej byta widoczna duza, stabo odgraniczona
masa guzowata o wymiarach 21 X 13 cm z masywnymi
zwapnieniami o charakterze chrzgstnym potozona
przy bocznej Scianie klatki piersiowej, po lewej stronie
(miedzy zebrami a topatka). W tomografii komputero-
wej stwierdzono dobrze ograniczong mas¢ guzowata
o budowie ,groniastej”, z nieregularnymi zwapnie-
niami w obrebie ,,pseudojam” obejmujacymi migénie:
nadlopatkowy, zebaty, przedni i podgrzebieniowy
oraz w przyczepach migsnia piersiowego wigkszego;
wymiary guza wynosily 150 X 75 x 160 mm; ponadto
nie stwierdzono osteolizy ani tacznoSci z topatka,
zebrami po stronie lewej; cecha charakterystyczna
obrazu bylo patologiczne naczynie odzywcze biegna-

ce do gérnego bieguna guza (ryc. 2). W badaniach
laboratoryjnych stwierdzono podwyzszone stezenie
fosforandw (1,85 mmol/l) oraz stezenie wapnia w gor-
nej granicy normy (2,7 mmol/l).

Dwukrotnie wykonano biopsje gruboigtowa
zmiany, uzyskujac reprezentatywny materiat. W ob-
razie histopatologicznym stwierdzono pasma tkanki
wiéknistej bez atypii, luzno lezace mikro- i makro-
zwapnienia, fragmenty uwapnionej tkanki chrzestnej
lub beleczek kostnych, bez jednoznacznych cech zto-
Sliwosci. W obfitej tkance ziarninowej w sasiedztwie
zwapnien widoczne byly liczne wielojadrowe komorki
wykazujace obecno$¢ antygenu CDG68, pozytywne
odpowiadajace histiocytom dookota ciala obcego
(ryc. 3). Na podstawie obrazu histologicznego i prze-
biegu choroby podstawowej ostatecznie rozpoznano
wapnienie guzowate tkanek mickkich w przebiegu
przewleklej niewydolnoSci nerek z wtérna nadczyn-
noscia przytarczyc.

328

www.opk.viamedica.pl



Anna Szumera-Cieckiewicz, Wapnienie guzowate

Rycina 2. Obraz guza w tomografii komputerowej (A) wraz z rekonstrukcjg 3D (B)

Figure 2. Computed tomography scans of tumor (A) with 3D reconstruction (B)

Dyskusja
Charakterystyka kliniczna

Pozaszkieletowe wapnienie guzowate tkanek migk-
kich zwigzane z odktadaniem hydroksyapatytu wapnia,
ktéremu towarzyszy naciek zapalny typu ziarniniakowe-
g0, rozwija si¢ przede wszystkim u pacjentéw z wtdrng
nadczynnosScia przytarczyc i hiperkalcemia idiopatyczna
lub w wyniku schytkowej niewydolnosci nerek [1]. Ze
wzgledu na obraz kliniczny obecnie wyrdznia si¢ trzy
typy wapnienia guzowatego: pojedyncze zmiany prze-
biegajace bez hiperfosfatemii, liczne zmiany zwiazane
z hiperfosfatemia bez hiperkalcemii — przypadki ro-
dzinne oraz zmiany zwiazane z hiperkalcemia wtérna
do niewydolnosci nerek [2-6]. W tabeli 1 przedstawiono
podzial wapnienia guzowatego z uwzglednieniem naj-
wazniejszych cech.

Lokalizacja zmian dotyczy gtéwnie tkanek migkkich
w okolicy duzych stawéw, m.in. barku, topatki, bioder,
tokci czy posladkow (tzw. ,hip stones™) [4].

Dolegliwosci obejmuja obecno$¢ wyczuwalnego
litego, twardego i niebolesnego guza, czesto z objawami

miejscowego stanu zapalnego. W czesci przypadkow
wspotistnieja przetoki skérne, z ktérych przy ucisku
moze wydobywac si¢ kremowo-biata tre$¢ odpowiada-
jaca martwiczo zmienionym fragmentom guza z towa-
rzyszacym ropnym wysickiem [1, 4].

Diagnostyka obrazowa

W klasycznym badaniu radiologicznym i tomografii
komputerowej widoczne sa dobrze ograniczone guzy,
zlokalizowane w tkance podskdrnej, zwykle niezwia-
zane z koScig. Cechg charakterystyczng jest budowa
»groniasta”, z silnie uwapnionymi licznymi ,,guzkami”
pooddzielanymi przez widkniste przegrody (uktad prze-
jasnien typu ,,chicken wire”). W niektoérych ,,guzkach”
moga by¢ obecne poziomy plynu [10-12].

Obraz histopatologiczny

Makroskopowo stwierdza si¢ nieotorebkowany
guz przylegajacy do miesni lub Sciggien. Na przekro-
jach zmiana ma barwe szara, z licznymi torbielami
wypelnionymi mazista biala treScig lub gestym plynem,
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Rycina 3. Obraz mikroskopowy wapnienia guzowatego. A. Fragmenty tkanki wtdknistej ze zwapnieniami, 10x;

B. Tkanka ziarninowa, wtdknista i naczynia krwionosne, 10%; C. Komarki ziarniny wykazujace niewielkg atypie 20x;
D. Pozytywne barwienie na obecnos¢ CD68, charakterystyczne dla wielojagdrowych histiocytéw 20x

Figure 3. Microscopic characteristic of tumoral calcinosis. A. Dense fibrous material with calcifications, 10x; B. Granulation
tissue with fibrous septa and vessels, 10x; C. Mild atypia of granulation tissue, 20%; D. CD68 positive multinucleated
histiocytes, 20x

Tabela 1. Podziat i cechy charakterystyczne pozaszkieletowego wapnienia tkanek miekkich

Table 1. Types and characteristics of tumoral calcinosis of soft tissues

Typ | — pierwotnie Il — pierwotnie Il — wtérne wapnienie

normofasfatemiczny hiperfosfatemiczny guzowate
[Fosforany] w surowicy Prawidtowe T i
[Wapn] w surowicy Prawidtowe Prawidtowe t
Zmiana Pojedyncza Liczne Pojedyncze/czeste wznowy
Wystepowanie Kraje tropikalne Afroamerykanie Pacjenci z przewlektymi

i subtropikalne chorobami nerek

Genetyka ? AD/AR (mutacje genow FGF23, Brak

(mutacje genu SAMD9) (7) Klotho, GALNT3) (2, 8, 9)

*AD/AR — dziedziczenie autosomalne dominujgce lub recesywne

poprzedzielanymi obfitymi pasmami tkanki wtdknistej.  otoczone przez jednojadrowe komorki zapalne i wieloja-
Zawarto$¢ torbieli stanowi hydroksyapatyt [4]. Mi-  drowe histiocyty typu wokoét ciata obcego i Langerhansa
kroskopowo widoczne sg liczne centralne zwapnienia, barwigce si¢ immunohistochemicznie przeciwciatami
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anty-CD68 i MAC387. Cecha charakterystyczna zmiany
jest policykliczny uktad z obszarami tkanki ziarninowe;j
i widknienia. Niewielka atypia komorek jest czesta.
W zmianach o dlugim przebiegu mozna réwniez stwier-
dzi¢ obszary metaplazji kostnej otoczonej szkliwiejaca
tkanka widknista [1, 4, 13].

Diagnostyka réznicowa

W diagnostyce réznicowej — poza zmianami
nowotworowymi — nalezy uwzgledni¢ choroby prze-
biegajace z odkladaniem depozytoéw wapnia, m.in.
zesp6Ot Burnetta (milk-alkali syndrome), naczyniowe
choroby kolagenowe. Podobny obraz histologiczny
wystepuje réwniez w dnie moczanowej oraz rzadko
w chrzestniakach przebiegajacych z odczynem ziar-
ninopodobnym [4, 10].

Leczenie

Leczenie polega na wycieciu zmiany i jest polecane
przede wszystkim w I i II typie wapnienia guzowatego.
W grupie III odnotowuje si¢ wysoki odsetek wznow
miejscowych, a leczenie opiera si¢ na zapewnieniu
zbilansowanej gospodarki wapniowo-fosforanowe;j.
W przebiegu niewydolnosci nerek dotyczy to m.in. ob-
nizenia st¢zenia fosforandéw poprzez odpowiednia dietg
i zastosowanie, na wczesnym etapie choroby, niewap-
niowych zwigzkéw wigzacych fosforany w przewodzie
pokarmowym, jak réwniez na uzywaniu preparatow
niskowapniowych w dializoterapii; w miare mozliwosci

zaleca si¢ transplantacje nerek lub usunigcie przytar-
czyc [14].
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