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Choroba Dercuma — bardzo rzadki przypadek kliniczny
w réznicowaniu choréb reumatycznych

Dercum disease: a very rare clinical case in the differentiation process

of rheumatic diseases
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Streszczenie

Choroba Dercuma jest bardzo rzadko spotykanym i rozpoznawa-
nym w praktyce klinicznej przewlektym, postepujacym schorze-
niem o nieznanej etiologii. Cecha najbardziej charakterystyczna
jest obecnos¢ mnogich i bolesnych ttuszczakéw w tkance pod-
skérnej réznych okolic ciata. Zmiany guzowate wywotujg ucisk
i powoduja znaczace dolegliwosci bélowe. W patogenezie tej cho-
roby istotna role odgrywaja cytokiny zapalne, szczegdlnie czynnik
martwicy nowotworéw a. (tumour necrosis factor — TNF-a.). Dole-
gliwosci bolowe sg zwigzane gtownie z zaburzeniami autonomicz-
nego uktadu nerwowego. Najczesciej choroba dotyczy dorostych
otytych kobiet w wieku pomenopauzalnym. U mezczyzn wystepu-
je rzadziej — u ok. 16% w wieku dorostym.

Opisano przypadek 49-letniej pacjentki z chorobg zwyrodnieniowa
stawéw po endoprotezoplastyce prawego stawu biodrowego, ktéra
zgtosita sie do lekarza z powodu uporczywych dolegliwosci bélo-
wych ledzwiowo-krzyzowego odcinka kregostupa oraz licznych bo-
lesnych guzéw tkanki podskérnej. Zmiany guzowate pojawiaty sie
sukcesywnie od ok. 2 lat, poczatkowo mate i niebolesne zwiekszaty
swoje rozmiary, zajmowaty nowe obszary ciata i powodowaty zna-
czace dolegliwosci bolowe z przeczulicg skory. Chora byta leczona
przeciwboélowo i przeciwzapalnie bez pozadanej poprawy. Wczesniej
na oddziale dermatologicznym, z uwagi na niewspotmiernie duze
dolegliwosci bélowe w stosunku do stwierdzanych klinicznie zmian
skornych, wysunieto podejrzenie choroby Dercuma i wykonano
biopsje potwierdzajaca zmiany o typie adipositas dolorosa. Choroba
Dercuma po raz pierwszy zostata opisana w 1892 r. przez amery-

Summary

Dercum disease is a very rare condition which can be observed
and recognized in daily clinical practice. This is a chronic process-
ing disorder with unknown aetiology. The most characteristic
symptom is the appearance of painful multiple nodules with fat
deposits observed in subcutaneous soft tissue various body
regions. Nodular changes can exert a pressure and are responsible
for feeling significant pain. Pathogenesis of the disease is still
unknown. Nevertheless, the most important players are proin-
flammatory cytokines, mainly TNF-a.. Widespread pain is especial-
ly associated with dynamic changes of the autonomic central
nervous system. Postmenopausal obese women are the most fre-
quent targets. Men are affected less frequently - only in 16% of the
adult population.

We have observed a 49-year-old osteoarthritis woman after the
right hip replacement who was admitted to hospital because of
persistent low back pain and many painful nodular subcutaneous
tumours. Small fat painless deposits occurred at the beginning of
the disease. In the next two years, they enlarged and became
painful and hyperalgesic with multifocal body distribution. The
patient was treated with pain killers and non-steroidal anti-
inflammatory drugs without any sufficient clinical effect. Previ-
ously, at the dermatology unit, a biopsy was done and Dercum dis-
ease was suspected based on multifocal nodular fat deposits
recognized as adiposis dolorosa in histopathological studies. Der-
cum disease was first described in 1892 by Francis Xavier Dercum,
an American neurologist from Philadelphia. It has remained a rare
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kanskiego neurologa Francisa Xaviera Dercuma z Filadelfii i do dzi$
pozostaje rzadkg, trudng do diagnostyki, réznicowania i leczenia jed-
nostka kliniczng, ktéra moze miec znaczenie w praktyce reumatolo-
gicznej. W artykule oméwiono obraz kliniczny choroby Dercuma, jej
patogeneze, podziat zmian skorych (tab. I) oraz okreslono jej Scisty
zwigzek z codzienng praktyka lekarza reumatologa. Przedstawiono
dokumentacje fotograficzng zmian, ktére powodowaty najwieksze
dolegliwosci bolowe (ryc. 1-3).

Wstep

Choroba Dercuma to rzadko spotykane przewlekte,
postepujace schorzenie o nieznanej etiologii, charaktery-
zujace sie obecnoscig mnogich i bolesnych ttuszczakow
w tkance podskérnej ré6znych okolic ciata. Zmiany guzo-
wate wskutek ucisku powoduja bél i uczucie ostabienia.
Najczesciej zmiany te dotyczg dorostych otytych kobiet
w wieku pomenopauzalnym [1].

Po raz pierwszy choroba zostata opisana w 1892 r.
przez amerykanskiego neurologa Francisa Xaviera Der-
cuma z Filadelfii. Zdecydowanie czesciej dotyczy ona
dorostych kobiet w wieku okotomenopauzalnym,
a udziat ptci meskiej w jej wystepowaniu okresla sie na
ok. 16%. Znane sa przypadki wystepowania choroby Der-
cuma u 0séb spokrewnionych. Biorac pod uwage aspekt
genetyczny, wiekszos¢ zachorowah wystepuje spora-
dycznie, ale czesciej w rodzinach dotknigtych procesem
nowotworowym. Nieznany jest do konhca mechanizm
patofizjologiczny prowadzacy do powstawania choroby.
Rozwaza sie udziat zaréwno zaburzefi metabolicznych,
w tym lipidowych i zwigzanych z przemiang glukozy,
zaburzeh hormonalnych, jak i mechanizméw immunolo-
gicznych [2]. Patomechanizm powstawania bélu moze
by¢ zwiazany z zaburzeniami przewodzenia impulséw
bélowych przez autonomiczny uktad nerwowy. Istotng
role w etiologii choroby odgrywa proces zapalny, a w tym
cytokiny prozapalne [czynnik martwicy nowotworéw o
(tumour necrosis factor a — TNF-a)] biorgce udziat w kon-
troli metabolizmu lipidéw i glukozy.

Cecha charakterystyczna choroby Dercuma sa bar-
dzo dotkliwe i niewspdtmiernie silne do stwierdzanych
zmian w badaniu przedmiotowym dolegliwosci bélowe.
Najczesciej towarzyszy im typowa przeczulica skéry. Bol
jest czesto symetryczny i odczuwany jako piekacy lub
palacy, rzadziej wystepuja niespecyficzne dolegliwosci
miesniowo-stawowe. Zmiany guzowate dotycza tkanki
podskornej catego ciata z wyjatkiem gtowy i szyi. Depo-
zyty tkanki ttuszczowej nadmiernie gromadza wode
i ulegajg obrzekowi, nasilajgc dolegliwosci bolowe. Obja-
wy towarzyszace w chorobie Dercuma to czesto uogol-
nione ostabienie, meczliwo$¢ miesni, parestezje, bole
gtowy, stany podgoraczkowe, a takze otytos¢ wynikajaca
z zaburzen metabolicznych oraz trudnosci w zmniejsze-
niu masy ciata. Chorzy ze zmianami typu adipositas dolo-
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disease, which is difficult to diagnose. Differentiation and treat-
ment of this clinical entity may be relevant in the rheumatology
practice. The paper discusses a clinical picture of a patient with
Dercum disease, pathogenesis and distribution of skin lesions
(Table I). Moreover, a close correlation of this disease with rheuma-
tologic daily practice has been determined. Photographic docu-
mentation of the most painful nodular skin lesions is also present-
ed (Fig. 1-3).

rosa nie odzyskuja energii zyciowej po typowym odpo-
czynku ani dostatecznie dtugim $nie. Czesto tez cierpia
z powodu bezsennosci. Zaburzenia emocjonalne
w postaci depresji czy niestabilnosci emocjonalnej lub
objawy neurologiczne, takie jak zaburzenia orientacji,
otepienie czy padaczka, s3 czescig obrazu klinicznego
zespotu Dercuma. W tych przypadkach obserwuje sie
wspotistnienie schorzen endokrynologicznych, takich jak
niedoczynnos¢ tarczycy, choroba Cushinga, zaburzenia
lipidowe, zaburzenia metabolizmu glukozy, a takze cechy
nadcisnienia tetniczego.

Obecnie, aby rozpozna¢ chorobe Dercuma, nalezy
stwierdzi¢ wspbtistnienie czterech cech klinicznych wg
kryteriéw Brodowskiego z 1994 r.:

* bolesnych ttuszczakéw w tkance podskérnej, ktérych
liczba i wielkos¢ narastaja wraz z uptywem czasu,

* otytosci towarzyszacej okresowi okotomenopauzal-
nemu,

e zZnacznego zmeczenia i ostabienia,

« zaburzen emocjonalnych, depresji lub objawéw neuro-
logicznych.

Wedtug Swiatowej Organizacji Zdrowia do rozpozna-
nia choroby Dercuma wystarczy stwierdzenie obecnosci
guzdéw tkanki podskérnej, ktérym towarzyszg silne dole-
gliwosci bolowe.

Wyrézniono trzy typy zmian w chorobie Dercuma:
okotostawowe, rozlane i guzkowe. Réznia sie one lokali-
zacja, nasileniem zmian skérnych oraz réznorodnoscia
objawow towarzyszacych (tab. I).

Choroba Dercuma przyjmuje réznorodny obraz kli-
niczny, dlatego nalezy jg réznicowac ze schorzeniami
dermatologicznymi, fibromialgia, zapaleniem tkanki
podskornej, postepujaca lipodystrofig, nerwiakowtoknia-
kowatoscig, zespotem Cushinga, miastenig, a takze cho-
robami nowotworowymi oraz zespotami uwarunkowa-
nymi genetycznie (zespotem Madelunga, zespotem
Proteusza czy Fréhlicha) [3].

Dotad nie znaleziono skutecznej metody terapii cho-
roby Dercuma. Stosuje sie paracetamol, niesteroidowe
leki przeciwzapalne, opioidy w leczeniu dolegliwosci
boélowych, jest to jednak postepowanie zachowawcze
0 bardzo ograniczonej skutecznosci. Obecnie lekami
rekomendowanymi jako leki pierwszego rzutu sa para-
cetamol i dekstropropoksyfen. Stosuje sie rowniez leki
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Tabela I. Podziat zmian w chorobie Dercuma

Table I. Classification of the lesions in Dercum disease

Typ zmian Objawy

| (okotostawowy)

podskadrne, bolesne guzy w okolicy stawdw kolanowych, biodrowych, rzadko stawdw tokciowych

Il (rozlany — uogdlniony)

rozlana bolesnos¢ powierzchni grzbietowych tutowia, gérnej czesci barkéw, okolicy pachowej,
posladkoéw, plecow, podeszwy stop

Il (guzkowy)

szczegolna bolesnos¢ ttuszczakéw przy ucisku; przypadki bez towarzyszacej nadwagi;
ttuszczaki wielkosci 0,5-4 cm; histologicznie klasyfikowane jako angiolipoma,
prezentujace wyraznie skupienie naczyn

przeciwpadaczkowe, takie jak pregabalina i gabapentyna,
takze w potaczeniu z miejscowym drenazem limfatycz-
nym [4]. Metody chirurgiczne sg stosowane w ostatecz-
nosci, najczesciej w przypadku powiktan i postepujacych
zmian martwiczych, gdyz same zmiany podskérne maja
tendencje do rozrostu i nawrotéw [5].

Opis przypadku

Kobieta, lat 49, z rozpoznaniem choroby zwyrodnie-
niowej stawdéw obwodowych i kregostupa, po wypadku
komunikacyjnym w 1995 r. oraz po implantacji endopro-
tezy prawego stawu biodrowego, zgtosita sie do Poradni
Choréb Tkanki tacznej dziatajacej przy Oddziale Reuma-
tologii i Osteoporozy Szpitala im. J. Strusia w Poznaniu.
Chora zgtaszata zaburzenia depresyjne, niestabilne war-
tosci ciSnienia tetniczego, popotudniowe stany podgo-
raczkowe. Wczesniej u chorej rozpoznano zaburzenia
lipidowe. Skarzyta sie na uporczywe dolegliwosci bolowe
piersiowo-ledZwiowego odcinka kregostupa oraz na
wystepowanie od kilku miesiecy silnie bolesnych guzéw
w tkance podskérnej (ryc. 1 2). Pierwsze zmiany o cha-
rakterze guzowatym pojawity sie mniej wiecej 2 lata
wczesniej i stopniowo zwiekszajac swoje rozmiary, loka-

A

Ryc. 1. Zmiany guzowate w obrebie przedramion.
Fig. 1. Nodular lesions on the forearms.

lizowaty sie w coraz to nowych miejscach, dajac znacza-
ce dolegliwosci bélowe (ryc. 3). Chora z tego powodu
byta wielokrotnie hospitalizowana na oddziatach derma-
tologicznych. Wykonano woéwczas biopsje tych zmian,
uzyskujac w obrazie histopatologicznym cechy ttuszcza-
ka. Dolegliwosci bélowe leczone byty réznymi preparata-
mi z grupy niesteroidowych lekéw przeciwzapalnych,
a takze tramadolem bez zadowalajacych rezultatow.

W badaniu przedmiotowym wykazano otytos¢ (BMI
— 32,1 kg/m? p.c.) oraz liczne i bardzo bolesne guzy
w tkance podskérnej o roznej wielkosci i lokalizacji.
W badaniach laboratoryjnych stwierdzono: nieznacznie
podwyzszone wartosci OB (OB — 26 mm/h) i TSH (TSH —
9,41 mj.m./l), zaburzenia lipidowe w postaci hiperlipide-
mii mieszanej (cholesterol catkowity — 7,13 mmol/|, trigli-
cerydy — 2,09 mmol/l), obecnos¢ antygenu HBs (HBs-Ag
- 632,6 mj.m./ml). Nie wykazano obecnosci czynnika
reumatoidalnego, przeciwciat przeciwjagdrowych ani
zmian w obrazie elektroforetycznym biatek. Chora byta
konsultowana ginekologicznie z uwagi na obecnos¢
zmian guzowatych réwniez w obrebie gruczotéow pier-
siowych. Na podstawie badania ultrasonograficznego
i mammografii stwierdzono jedynie zmiany o charakte-
rze mastopatycznym.

Reumatologia 2011; 49/3
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Ryc. 2. Zmiany guzowate w obrebie tylnej czesci
tutowia.
Fig. 2. Nodular lesions on the back.

Ryc. 3. Zmiany guzowate w obrebie i ponizej
gruczotéw piersiowych.
Fig. 3. Nodular changes within and below breast.

Na podstawie catosci obrazu klinicznego ustalono
rozpoznanie choroby Dercuma i wdrozono leczenie prze-
ciwbolowe oraz antydepresyjne (paracetamol, tramadol,
amitryptylina), nie uzyskujac zadowalajacego efektu
klinicznego; obserwowano statg progresje zmian. Poste-
powanie lecznicze polegajace na farmakoterapii oraz
psychoterapii i fizjoterapii ostatecznie uznano za niesku-
teczne.

Omoéwienie

Choroba Dercuma jest rzadko spotykana w codzien-
nej praktyce klinicznej, takze w odniesieniu do rzeczywi-
stych probleméw, z jakimi spotyka sie specjalista reu-
matolog. Nalezy jednak zwréci¢ uwage na kilka
elementow istotnie taczacych te jednostke chorobowa
z objawami wystepujacymi w chorobach uktadowych
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tkanki tacznej. Bol, ktory wysuwa sie na pierwszy plan
w obrazie klinicznym choroby Dercuma, jest dominujacy
i nie poddaje sie klasycznej terapii analgetycznej. Ma on
charakter przewlekty, koreluje z procesem zapalnym,
moze przyjmowac typowa lokalizacje okotostawowag, jak
w zapaleniu stawow, ale rowniez moze przybiera¢ cha-
rakter uogolnionych dolegliwosci miesniowo-stawo-
wych, jak w chorobach uktadowych czy fibromialgii [6].

Ciekawy jest patomechanizm powstawania choroby
Dercuma i jej zwiagzek z zespotem metabolicznym, tak
powszechnym nie tylko wérod pacjentéw z chorobg zwy-
rodnieniowa, czy wspbtistnienie czestych u chorych reu-
matycznych zaburzen endokrynologicznych. W tym kon-
tekscie choroba Dercuma, a zwtaszcza jej nietypowy
przebieg czy lokalizacja, stanowi wyzwanie w diagno-
styce réznicowej zaréwno choréb wewnetrznych, jak
i w réznicowaniu choréb reumatycznych.

Skupiajac uwage na chorobach z kregu zaintereso-
wan reumatologii, istotne miejsce w diagnostyce rézni-
cowej zajmuje cata gama objawoéw fibromialgii. Wspdl-
nym punktem odniesienia bedzie tutaj na pewno
wszechogarniajgcy bél, uczucie przewlektego zmecze-
nia, zaburzenia snu, a takze dolegliwosci w obrebie ukta-
du kostno-stawowego. Bél w chorobie Dercuma jest jed-
nak o wiele bardziej dotkliwy niz bél zgtaszany przez
chorych z klasyczng fibromialgia.

Inng jednostka, ktorg nalezy wzigé pod uwage w dia-
gnostyce réznicowej, jest zapalenie tkanki podskérnej.
Jest to schorzenie dajace podobne objawy przedmioto-
we w postaci twardych i bolesnych guzéw tkanki pod-
skérnej, ale zmiany te zanikaja po kilku tygodniach
z wytworzeniem blizny.

Waznym zagadnieniem tworzacym obraz choroby
Dercuma jest proces zapalny [2]. Obserwujac pacjentéw
ze zmianami o typie adipositas dolorosa, odnotowuje sie
jedynie umiarkowane lub w niewielkim stopniu podwyz-
szone wskazniki ostrej fazy potwierdzajace tto zapalne
choroby. Udowodniono jednak udziat niektérych cytokin
prozapalnych, np. TNF-a. czy interferonu a, w etiologii
choroby, poniewaz bezposrednio lub posrednio uczestni-
cza one w metabolizmie lipidéw i przemianach gluko-
zy [7]. Opisano tez przypadek zastosowania jednego
z inhibitorow TNF-a (infliksymabu) w leczeniu spondylo-
artropatii zapalnej u pacjentki z towarzyszaca choroba
Dercuma [8]. Zaobserwowano w tym przypadku dobre
dziatanie przeciwbolowe, regresje guzéw tkanki pod-
skornej, a takze poprawe metabolizmu glukozy, co moze
sugerowac korzystne dziatanie leku biologicznego réw-
niez w terapii choroby Dercuma.

Wobec opisanej nieuleczalnej choroby, ciagle jestes-
my na etapie poszukiwah nowych i skuteczniejszych
metod leczenia. Pilotazowe badanie w kierunku zastoso-
wania terapii hiperbarycznej czy nowe metody liposukgcji
daja nadzieje na poprawe badZ regresje powstatych
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zmian, a tym samym dziatanie zapobiegajace temu, co
dominuje w obrazie choroby Dercuma, czyli przewlektym
dolegliwosciom bélowym [9, 10].
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