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Oz

Ekstramediiller plazmasitom nadir goriilem plazma hiicreli bir neoplazidir. Siklikla tist solunum yollarin: tutar, goz tutulumu ise son derece
nadirdir. Bu bildiride orbital kaynakli bir ekstramediiller plazmasitom olgusu sunduk. 55 yasinda erkek hasta, sol gozde sislik nedeniyle
yapilan tetkiklerinde orbital yerlesimli 5x6 cm boyutlarinda kitle tespit ediliyor. Kitlenin histopatolojik incelemesinde amiloid arasinda bol
miktarda plazma hiicreleri izlenmis olup kappa-lamda ile monoklonalite goriilmiistiir. Olgu plasma hiicreli neoplazi olarak rapor edilmis
olup tetkiklerinde baska bir odak tesbit edilmediginden soliter plasmasitom olarak kabul edilmistir. Ekstramediiller plazmasitom orbital
yerlesimli kitlelerde akilda tutulmalidir. Prognozu farklilik gosterdigi i¢in tanisinda sistemik bir plazma hiicre diskrazisinin varligr mutlaka
sorgulanmalidir.

Anahtar kelimeler: Ekstramediiller plazmasitom, plazma hiicreli neoplaziler, goz

ABSTRACT

Extramedullary plasmacytoma is a rare plasma cell neoplasia. It often involves the upper respiratory tract, eye involvement is extremely rare.
In this report, we present a case of extramedullary plasmacytoma of orbital origin. A 55-year-old male patient, an orbitally located mass with
a size of 5x6 cm was detected in the examinations performed for swelling in the left eye. In the histopathological examination of the mass,
abundant plasma cells among amyloid were observed, and monoclonality with kappa-lambda was observed. The case was reported as plasma
cell neoplasia and was accepted as a solitary plasmacytoma since no other focus was detected in the tests. Extramedullary plasmacytoma
should be kept in mind in orbitally located masses. Since the prognosis is different, the presence of a systemic plasma cell dyscrasia should
be questioned in its diagnosis.
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GIRIS

Ekstramediiller plazmasitom (EP) plazma hiicreli
neoplaziler arasinda nadir goriilen bir hastaliktir (1).
Immiinglobulin ~ salgilayan
anormal artis1 ile karakterize olan plazma hiicre
neoplazilerinin biiyiik kismini multiple myeloma (MM),
kemigin soliter plazmositomu (SP) ve EP’ler olusturur.
SP’ler, sistemik bir immiinoglobiilopati olan ve progresif
lezyonlar olarak degerlendirilen MMden prognoz
agisindan belirgin faklilik gosterirler. SP’ler klinik ve

monoklonal hiucrelerin

radyolojik olarak sistemik myelomatozis sergilemezler
(1,2). Kemigin SP’si ve EP, plazma hiicre neoplazilerinin
%5-10unu olusturmakta olup bu iki antite arasindaki

ayirict tani lezyonun yerlesim yerlerine gore yapilir
(3). EP, plevra, mediasten, tiroit, spermatik kord, over,
barsak, bobrek ve deride goriilse de iist solunum yolu
en sik tutulan bolgedir (%80). Ust solunum yolunda
en sik goriildiigii bolgeler ise nazofarenks, nazal kavite,
paranazal siniisler ve tonsillerdir (3,4). Lokalize plazma
hiicreli hastaliklar MM zemininde gelisebildigi gibi
dissemine hastalik bulunmadan da gelisebilir (4).
Burada egzoftalmus ile klinige basvuran, histopatolojik
incelemesinde plasma hiicreli neoplazi tanisi alan ve
bagka bir odak tespit edilmediginden orbital plasmasitom
olarak kabul edilen bir olguyu sunduk.
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OLGU

Elli bes yasinda erkek hasta, son zamanlarda artan bas
agrilar1 ve sol goziinde sislik nedeniyle hastanemize
bagvurdu. Klinik 6ykiisiinde 10 sene dnce trafik kazas:
sonucu sol gozde optik sinir kompresyonu ve iki sene
icerisinde progresif gelisen kizarma, morarma, sislik
ve tam gérme kaybi mevcuttu. Hastanin lokal bulgular
ve gorme keskinligi agisindan yapilan oftalmolojik
muayenesinde yukarida belirtilen bulgular teyit
edildi. Yapilan goz dibi muayenesinde optik sinir basi
sinirlarinin - belirsizligi dikkat g¢ekiciydi ve belirgin
papilodem kolaylikla secilebiliyordu. Goriintilleme
yontemlerinde sol goéz boyunca uzanim gosterip
etraf dokular ve kemik yapilarda kompresyona ve
dekstritksyona neden olan, 5x6 cm boyutunda diizgiin
kontiirlii kitlesel lezyon izlendi. Kitle ameliyat ile
¢ikarildi. Operasyon esnasinda tiimoériin cilt alti dokusu
ve kemige kadar uzandig1 gozlendi. Yapilan frozen
incelemesinde plasma hiicreli bir neoplazi diisiiniilerek
malign olarak cevap verildi.

Histopatolojik incelemede bol amorf eozinofilik
gortinimdeki amiloid arasinda yerlesmis multiniikleer
dev hiicreler ve bu hiicrelerle karisik ¢ok sayida matiir
ve immatiir goriinimde plazma hiicreleri izlenmistir.
Immunhistokimyasal incelemede CD138 ile de plasma
hiicreleri boyanmis olup kongo red ve kristal viyole ile
amiloid boyanmistir (Resim 1-4). Kappa monoklonal
boyanmis olup lamda ile boyanma gériilmemistir. Olgu
mikroskobik ve immunhisokimyasal bulgular esliginde
plasma hiicreli neoplazi olarak rapor edilmistir. Yapilan
tetkiklerinde bagka bir odak tesbit edilmediginden SP

olarak kabul edilmistir.

Resim 1. Plazma hiicreli timoérde kiigiik bilylitmede monoton
gortinimde plazma hiicreleri goriilmektedir (x10, H&E).
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Plasmositomlar erkeklerde kadinlardan 3 kat daha fazla
gorilir. Siklikla gortldiigi yas 50-70 yas olmakla birlikte
5 yasinda ve 89 yasinda olgular da bildirilmistir (1). EP
olgularinin %80’ st aerodigestif traktta lokalize olup
literatiirde nazal kavite, nazofarens, tonsil bolgesi, damak,
dis eti, maksilla, larenks, ag1z tabani, dil ve trakea yerlesimli
olgular mevcuttur (2,3). Hastaligin kesin etiyolojisi belli
olmamakla beraber plazma hiicrelerinin proliferasyonu
ve diferansiyasyonunun bazi sitokinlerle iliskili oldugu
distinillmektedir. Bunlar arasinda en 6nemlisi interlokin-
6dir (4,5). Aktif hastalig1 bulunan olgularda bu sitokin
yiiksek bulunmaktadir ve bu durumun kétii prognoz ile
iliskili oldugu diistiniilmektedir (5).

Primer kranyal plamasitoma olgular1 nadir gorilir
ve 2 grupta incelenebilir Duradan kemikle ilgisi
olmadan koken alan ve kemikten koken alan. Orbital
plasmasitomlarda genellikle kemik tutulumu da meydana
gelir (6). Seyrek olmasma ragmen literatiirde orbital
tutulum bildirilmistir (3,7,8). Literatiirdeki bu tutulumlar
rastlantisal olarak bildirilmistir. Olgumuzdaki tutulumda
rastlantisal olabilecegi gibi gozdeki hasarin da bu tutulumu
kolaylastirdigini diisinmek miimkiindiir. Bu konu ile ilgili
ileri aragtirmalara ihtiya¢ vardir. MMde goz tutulumu
genellikle ileri evrelerde meydana gelir. Ayrica orbital
SP’lerde uzun takipler ile sistemik gelisim tespit edilmistir.
Bu nedenle bu lezyonlarda kesin olarak EP tanisi1 koymak
oldukga giictiir (7,8).

Plasmasitoma teshisinde kitle hemen daima mevut olan bir
bulgudur ve teshis ancak kitleden biyopsi alinip patolojik
olarak incelendiginde konabilir. Ince igne biyopsisi ozel
boyama i¢in yeterli doku saglamadig: i¢in tan1 koydurucu
degildir (9,10). Eger kitleden biyopsi planlanacaksa mutlaka
derin biyopsi almmmalidir, ¢iinkii lezyon submukozal
yerlesimlidir ve inflamatuar reaksiyon nedeniyle kitle
tizerindeki mukoza kalinlagmis olabilir. Lezyonun
histolojik gortiniimii kapiller stroma igine yerlesmis
plazma hiicrelerinden olusur (10,11). EP olgularinin
takibinde yaklasik %48 oraninda primer bolgeden yayilim
veya lenf noduna yayillim saptanmustir. Ancak lenf nodu
tutulumu prognozu kotii etkilememektedir (12,15).

EP hastaligin yayginligina gore 3 evreye ayrilir. Evre-I,
hastalik sadece bir bolgededir. Evre-II, hastalikta lokal
lenf nodu tutulumu vardir. Evre-II1, hastalikta metastatik
yayilim vardir (12-15). EP i¢in 6nemli olan tek bir bolgeye
lokalize hastalik bulundugunda bunun sistemik bir
plazma hiicre diskrazisinin komponenti olup olmadiginin
ayirdedilmesidir. EP ve kemigin SP’si, MM’ye gore daha
iyi prognoza sahiptir. Ayrica EP, kemigin SP’ye gore
daha iyi prognoza sahip olup 10 yillik yasam EPde %70
iken kemigin SP’sinde %16dir (14,15). Bu iki antitenin
MMden ayirt edilmesinde a-kemik iliginde plazmositozis

olmamasi, b-kemik agrisi, anemi, bobrek yetmezligi
gibi klinik bulgularin olmamasi, c-serum veya idrarda
monoklonal gammopati olmamas: ve d-direkt grafide
osteolitik lezyon olmamas gereklidir (15).

MM, EP ve SP devam eden sistemik bir hastaligin farkli
gortiintimleri olarak ortaya cikabilir ve izole vakalarda
tedavi ve prognoz yoniinden birbirlerinden ayirdedilmeleri
son derece Onemlidir (13-15). Bu nedenle potansiyel
malignite riski tasidigindan bir kere plazmasitom tanisi
kondugunda yakin takip gerekmektedir. Gelismis tim
laboratuvar ve radyolojik tani yontemlerine ragmen
EP’nin MM'ye ilerleyip ilerlemeyecegini bilmek miimkiin
degildir. Ayrica plasmasitoma tanist konan hastalarin
uzun siireli takiplerinde dissemine forma dontismeler
tespit edilmistir (14,15).

Ekstramediiller plazmositom i¢in tedavi protokolii
klinigine ve lezyonun yerlesimine gore planlanmalidir.
Genellikle onerilmekle birlikte tek basina cerrahi
tartigmalidir ve radyoterapi mutlaka eklenmelidir (14,
15). Ciinkii plazma hiicreli neoplaziler yiiksek oranda
radyosensitiftir. Ancak radyoterapinin uzun donem
sekelleri gozoniine alindiginda EP tedavisinde cerrahinin
ilk basamak tedavi olarak degerlendirilmesi daha
uygun olabilir (15). Lokal cerrahiyi takiben kemoterapi
de Onerilen tedaviler arasindadir. Plasmasitomalarda
ortalama yasam siiresi yaklagik 8 yildir olmasina karsin
MM’lerd 20 ay kadardur (15).

SONUC

Orbital plasmasitoma olduk¢a nadir goriilen plazma
hiicreli bir neoplazidir. Lokalize formalarda prognoz
genellikle iyi olmakla beraber malignlesme patonsiyeli
tasiyan neoplazilerdir. Bu nedenle hastalar1 uzun siireli
takip etmek, rekiirrens ve progresyonlarda ise derhal
tedaviye almak gerekmektedir.

ETiK BEYANLAR

Aydinlatilmis Onam: Bu ¢aligmaya katilan hasta(lar)
dan yazili onam alinmustir.

Hakem Degerlendirme Siireci: Harici ¢ift kor hakem
degerlendirmesi.

Cikar Catismast Durumu: Yazarlar bu c¢alismada
herhangi bir ¢ikara dayali iliski olmadigini beyan
etmislerdir.

Finansal Destek: Yazarlar bu calismada finansal destek
almadiklarini beyan etmislerdir.

Yazar Katkilari: Yazarlarin timi; makalenin tasarimina,
yuriitiilmesine, analizine katildigin1 ve son siiriimiinii
onayladiklarini beyan etmislerdir.
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