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Streszczenie

Post Dermatol Alergol 2010; XVII, 2: 131-134

Choroba Dercuma jest rzadka jednostka chorobowg, charakteryzujaca sie nieprawidtowa dystrybucja tkanki ttusz-
czowej, w wyniku ktérej powstaja bolesne ttuszczaki w tkance podskérnej w dowolnej okolicy ciata. Innymi obja-
wami towarzyszacymi sa otytos¢, ostabienie, tatwa meczliwos¢, a takze zaburzenia neurologiczne i psychiczne.
Zwykle choroba dotyczy otytych kobiet w wieku postmenopauzalnym. Obserwuje sie tendencje do jej rodzinnego
wystepowania w linii zefskiej. Dotad nie zostata poznana etiopatogeneza schorzenia. Sugeruje sie mozliwe mecha-
nizmy autoimmunologiczne, zapalne lub metaboliczne. W leczeniu najczesciej stosuje sie dozylne wlewy lidokainy
oraz liposukcje. W niniejszym artykule przedstawiono opis przypadku dotyczacy kobiety z charakterystycznym obra-
zem klinicznym choroby Dercuma, skutecznie leczonej dozylnymi wlewami lidokainy oraz liposukcja.

Stowa kluczowe: choroba Dercuma, bolesne ttuszczaki, lidokaina, liposukcja.

Abstract

Dercum’s disease is a rare disorder characterized by multiple painful lipomas of any part of the body. Additional
symptoms are: obesity, weakness, fatigability, and neurological and psychiatric dysfunctions. Usually, it affects
postmenopausal women who are obese. Occurrence of the disease is seen in the maternal line. The aetiopathogenesis
remains unknown. Autoimmunological, inflammatory and metabolic factors are suggested. Treatment is symptomatic.
Intravenous administration of lidocaine and liposuction is reported. We present a case of a woman with characteristic
features of Dercum’s disease successfully treated with iv infusions of lidocaine and liposuction.

Key words: Dercum’s disease, painful lipomas, lidocaine, liposuction.

Wstep

Po raz pierwszy chorobe Dercuma (tac. adipositas dolo-
rosa) opisat amerykanski neurolog Francis Xavier Dercum
w 1888 r. [1]. Jest to rzadka choroba charakteryzujaca sie
nieprawidtowa dystrybucja tkanki ttuszczowej, obecno-
Scig bolesnych ttuszczakéw w tkance podskérnej, powsta-

jacych w dowolnej okolicy ciata. Nieprawidtowa dystry-
bucja tkanki ttuszczowej ma najczesciej charakter syme-
tryczny, a zmiany zlokalizowane sg gtéwnie na konczy-
nach, obreczy barkowe] oraz tutowiu [2]. Opisano réwniez
przypadek zmian umiejscowionych w obrebie gruczotow
piersiowych [3]. Stwierdzono ok. 20-krotnie czestsza zapa-
dalnos¢ na te chorobe wsrdéd kobiet niz wérod mezczyzn.
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Choroba zwykle dotyczy kobiet w wieku 25-40 lat, ale

moze pojawic sie w kazdym wieku. Obserwuje sie ten-

dencje do jej rodzinnego wystepowania w linii zefskiej
babka-matka—cérka, cho¢ mato jest jednoznacznych

dowodéw na genetyczne tto jej wystepowania [1, 4-7].

Dotad nie zostata poznana etiopatogeneza tego scho-

rzenia. Sugeruje sie mozliwe mechanizmy autoimmuno-

logiczne, zapalne lub metaboliczne [3, 8-12]. W rozwoju
dolegliwosci bélowych prawdopodobnie bierze udziat
wspotczulny uktad nerwowy. Powstawanie bélu moze byé
zwigzane z uciskiem ttuszczakéw na nerwy i odruchowym

uwalnianiem substancji nocyceptywnych (np. substancji P)

[1]. Rozpoznanie choroby opiera sie gtéwnie na obrazie

klinicznym. Do najczestszych objawéw choroby Dercuma

naleza [13, 14]:

* bolesne podskdrne ttuszczaki (ich liczba i wielkos¢ z bie-
giem czasu na ogo6t sie zwieksza), ktérym towarzyszy
uczucie przewlektego, uporczywego bélu, pieczenia, pale-
nia i rozpierania w obrebie zmian,

« otytos¢ (uogodlniona lub jedynie nieprawidtowa, nie-
rownomierna dystrybucja tkanki ttuszczowej),

e ostabienie i tatwa meczliwosc¢.

U ponad potowy pacjentéw wymienione objawy sta-
ja sie przyczyna niezdolnosci do pracy [1]. Rzadziej u oséb
obcigzonych choroba Dercuma wystepuja:

« sktonnos¢ do nadmiernej potliwosci (gtéwnie dtoni),

e poranna sztywnosc¢ stawow,

« tendencja do powstawania siniakéw, teleangiektazje
w obrebie kofczyn i tutowia,

* uderzenia goraca,

e nadmierna podatnosé na infekcje.

Typowym objawom nierzadko moga towarzyszyé
zaburzenia emocjonalne (depresja, zaburzenia funkcji
poznawczych i koncentracji) i neurologiczne (bole gtowy,
padaczka, choroba Parkinsona, otepienie, zespot ciesni
nadgarstka) [1]. Dodatkowo u czesci chorych obserwuje

Ryc. 1. Bolesne guzowate zmiany zlokalizowane wokoét sta-
wow kolanowych konczyn dolnych. Stan przed liposukcja
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sie wspotwystepowanie zaburzen lipidowych, hiperury-

kemii oraz kamicy zétciowej [15].

Dodatkowo, ze wzgledu na niejednorodny obraz kli-
niczny, istnieje podziat choroby Dercuma na podstawie
lokalizacji zmian i nasilenia bélu [1, 16, 17]:

« typ | (kostno-stawowy) — zmiany obejmuja gtéwnie sta-
wy kolanowe i tokciowe oraz okolice bioder, a w obra-
zie klinicznym dominuje staty bol w opisanej lokalizacji,

« typ Il (rozsiany) — charakteryzuje sie zmianami umiej-
scowionymi przede wszystkim w obrebie tutowia, pach,
konczyn (z wyjatkiem lokalizacji charakterystycznej dla
typu 1), posladkéw oraz podeszwowych czesci stop,
w obrazie klinicznym dominuje przede wszystkim uogél-
niony bol,

« typ Il (ttuszczakowatosé lub tzw. typ guzkowy) — wigze
sie z obecnoscig wielu miekkich, bolesnych ttuszczakow
o srednicy 0,5-4,0 cm o charakterze angiolipoma lub
lipoma w badaniu histopatologicznym.

Opis przypadku

Opisywany przypadek dotyczy 52-letniej kobiety,
ktéra zostata skierowana do Katedry i Kliniki Choréb
Wewnetrznych, Zawodowych i Nadcisnienia Tetniczego
Akademii Medycznej we Wroctawiu z powodu bolesnego,
dos¢ twardego i nieregularnego pogrubienia tkanki pod-
skornej wokét stawéw kolanowych oraz na przysrodko-
wej powierzchni ud. Na podstawie anamnezy ustalono,
ze pojawienie sie i stopniowe narastanie powyzszych
zmian pacjentka obserwowata od ok. 4 lat. Poczgtkowo
wystepowat staty, izolowany bol w obrebie stawow kola-
nowych, co byto powodem wielu konsultacji ortopedycz-
nych. Nastepnie w tkance podskérnej wokot stawéw kola-
nowych stopniowo pojawiaty sie bolesne, guzowate,
zlewajace sie ze soba zmiany, siegajace do 1/3 dtugosci
uda. U matki pacjentki obserwowano ponadto podobne
zmiany guzowate w obrebie konczyn dolnych.

Przy przyjeciu do Katedry w badaniu przedmiotowym
stwierdzono otytos¢ [wskaznik masy ciata (body mass
index — BM!) 33 kg/m?] oraz znaczng deformacje obu kon-
czyn dolnych, zwigzang z obecnoscia guzowato zmienio-
nej tkanki podskérnej, dos¢ twardej, o gumowatej konsy-
stencji wokot obu stawdw kolanowych i przysrodkowych
czesciud (ryc. 1.). Dodatkowo pacjentka skarzyta sie na
przewlekte zmeczenie i ostabienie, chwiejnos¢é nastroju,
zaburzenia snu oraz nadmierny przyrost masy ciata, wyno-
szacy 20 kg w ostatnich 3 lat. Wsrod choréb wspétistnieja-
cych u pacjentki stwierdzono: nadcisnienie tetnicze, nie-
wielkiego stopnia anemie megaloblastyczng z niedoboru
witaminy By, oraz zaburzenia gospodarki lipidowej w posta-
ci hipertriglicerydemii. W terapii pacjentka stosowata: rami-
pryl 10 mg raz dziennie, kandesartan 8 mg raz dziennie oraz
fenofibrat mikronizowany 267 mg raz dziennie. W zwigzku
z obecnoscig bolesnych guzéw w obrebie konczyn dolnych
kobieta przyjmowata przewlekle doustne niesteroidowe
leki przeciwzapalne (NLPZ) z miernym efektem klinicznym.
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W wyniku przeprowadzonej diagnostyki réznicowej
u pacjentki wykluczono choroby autoimmunologiczne
(czynnik RF, odczyn lateksowy Walera-Rosego, ANA, ANCA,
anty-CCP — wyniki ujemne) oraz obrzek limfatyczny
(prawidtowa limfoscyntygrafia koriczyn dolnych). Biopsja
cienkoigtowa jednego z guzéw podskérnych data obraz
tkanki ttuszczowej (textus adiposus) w badaniu histopa-
tologicznym.

Na podstawie charakterystycznego wywiadu, bada-
nia przedmiotowego oraz wyniku badania histopatolo-
gicznego u pacjentki rozpoznano chorobe Dercuma (adli-
positas dolorosa) z towarzyszacg dystymia, wymagajaca
terapii selektywnym inhibitorem zwrotnego wychwytu
serotoniny (selective serotonin reuptake inhibitors — SSRI).
Poczatkowo w leczeniu zastosowano dozylne wlewy lido-
kainy w dawce 200-400 mg/90 min przez kolejne 5 dni,
a nastepnie przeprowadzono zabieg liposukcji w Katedrze
i Klinice Dermatologii, Wenerologii i Alergologii Akademii
Medycznej we Wroctawiu. W wyniku zastosowanej tera-
pii uzyskano zadowalajacy efekt kosmetyczny oraz usta-
pity dolegliwosci bolowe (ryc. 2.).

W badaniu kontrolnym przeprowadzonym po roku nie
stwierdzono fizykalnie nawrotu zmian w obrebie kohczyn
dolnych w poréwnaniu ze stanem sprzed roku (ryc. 3.).
Ustalono jednak, Ze po ok. 6 mies. od zabiegu liposukcji
u pacjentki nastapit nawrot dolegliwosci bdlowych w tej
lokalizacji. Dodatkowo pacjentka zaobserwowata poja-
wienie sie bolesnych, podskérnych guzéw umiejscowio-
nych w obrebie kofczyn gérnych, wokét stawdw nad-
garstkowych, tokciowych oraz na ramionach. Podczas
hospitalizacji w leczeniu ponownie zastosowano dozylne
wlewy lidokainy, uzyskujac dobry efekt przeciwbolowy.

Oméwienie

Wedtug obecnie obowiazujacej definicji Swiatowej
Organizacji Zdrowia (World Health Organization — WHO)
do rozpoznania choroby Dercuma wystarczajaca jest obec-
nos¢ ttuszczakéw, ktére wskutek lokalnego ucisku powo-
duja przede wszystkim bél i uczucie ostabienia. Niemniej
jednak rozpoznanie choroby Dercuma okazuje sie trudne.
Ze wzgledu na niespecyficzng manifestacje kliniczna,
podobnie jak w przedstawianym przypadku, nalezy roz-
wazy¢ kompleksowa diagnostyke réznicowa. Powinna ona
obejmowac przede wszystkim: choroby naczyn limfa-
tycznych, chorobe Madelunga, zespét Gardnera, fibro-
mialgie reumatyczng, schorzenia o charakterze autoim-
munologicznym, metabolicznym i endokrynnym (cukrzyca,
choroba Cushinga), zespét ciesni kanatu nadgarstka oraz
nerwiakowtékniakowatos¢ [18]. Nalezy wzig¢ pod uwage,
ze opisywano réwniez przypadki podobnych zaburzen dys-
trybucji tkanki ttuszczowej, z towarzyszaca bolesnoscia
u pacjentéw zakazonych HIV leczonych inhibitorami pro-
teaz [12].

Z uwagi na dotychczas stabo poznang etiologie cho-
roby Dercuma leczenie ma gtéwnie charakter objawowy.
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Ryc. 2. Widoczny efekt kosmetyczny w obrebie konczyn dol-
nych. Stan tydzien po liposukgji

Ryc. 3. Stan koriczyn dolnych pacjentki po 12 mies. od lipo-
sukgji

Od przeszto 30 lat w piSmiennictwie opisywano dozylne
podawanie lidokainy [10, 19-21]. Stosowano réwniez pro-
by leczenia przezskornego, zakonczone powodzeniem [22].
Najczesciej stosuje sie dawki 4-5 mg/kg m.c. w 30-90-
minutowym wlewie dozylnym. Istnieja tez pojedyncze
doniesienia o stosowaniu dawek znacznie wiekszych, do
15 mg/kg m.c. [23]. Standardowo terapia trwa 4-5 dni,
a efekt leczniczy utrzymuje sie nawet do 12 mies. [16]. Nie
jest znana przyczyna tak dtugiego efektu terapeutyczne-
go po infuzji dozylnej wobec faktu szybkiego metaboliz-
mu lidokainy oraz braku takiego dziatania po podaniu
miejscowym. Niesteroidowe leki przeciwzapalne i trama-
dol nie dajg efektu przeciwbdlowego [24, 25].
Nieskuteczne okazaty sie rowniez préby leczenia ucisko-
wego, stosowania lekdw moczopednych czy redukcji masy
ciata [26]. Uwaza sie, ze lekami alternatywnymi moga by¢
karbamazepina, amitryptylina oraz doustnie podawana
mekselytyna (150-750 m/dobe) [16, 25, 27].

W przypadku autoréw niniejszej pracy przez pierwsze
2 doby zastosowano dozylny wlewy 200 mg lidokainy,
trwajacy 3 godz., a nastepnie przez kolejne 3 doby 400 mg
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tego leku. Uzyskano znaczne ustapienie bélu, a chorg
zakwalifikowano do liposukcji. Zabieg ten jest jednym
z nowszych, uwazanych za obiecujace, sposobdw lecze-
nia choroby Dercuma. Ta metoda chirurgiczna, mimo
wysokiej skutecznosci w usuwaniu zmian anatomicznych,
nie zapobiega jednak nawrotom dolegliwosci bélowych,
co obserwowano réwniez w opisywanym przypadku.
U omawianej pacjentki po ok. 6 mies. powrdcity dolegli-
wosci bélowe, wymagajace powtérzenia terapii lidokai-
na, natomiast utrzymat sie zadowalajacy efekt kosme-
tyczny. W przedstawionym przypadku pacjentke objeto
okresowymi kontrolami klinicznymi, co pozwolito na
sprawne rozpoznanie nawrotu dolegliwosci i wdrozenie
adekwatnej terapii.

Z uwagi na charakterystyke grupy oséb najczesciej
dotknietych chorobg Dercuma, jej objawy moga by¢ cze-
Sciowo bagatelizowane zaréwno przez samych pacjen-
tow, jak i lekarzy. Z tego powodu podejrzewa sie, ze wyste-
powanie tego schorzenia moze by¢ w istocie czestsze, lecz
wielu cierpigcych na nie pacjentéw nie jest Swiadomych
tej przypadtosci.

Uwzgledniajac, ze choroba Dercuma istotnie uposle-
dza jakos¢ zycia oraz moze prowadzi¢ do izolacji spo-
tecznej i niezdolnosci do pracy, wzmozenie czujnosci ze
strony lekarzy w kierunku wczesnego jej rozpoznawania
wydaje sie celowe i wazne. Nalezy zwréci¢ szczegblna
uwage na potrzebe objecia kompleksowa opieka pacjen-
tow z chorobg Dercuma, obejmujacag zaréwno typowe,
opisywane postepowanie medyczne, jak i opieke psy-
chologiczng, aby umozliwi¢ im zachowanie zdolnosci do
pracy i unikniecie marginalizacji spotecznej.
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