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Ozet: Plasmasitoma olgularinda orbital tutulum son derece
nadirdir. Bu bildiride maksiller sintis tavani ve orbitadan
kaynaklanan orbital gelisme gosteren plasmasitoma olgusu
bildirilmistir. Hasta kombine frontotemporal-orbitozigomatik
girisim ile opere edilerek total timor eksizyonu uygulanmustir.
Hastaya postoperatif li¢ ay sonra cekilen Manyetik Rezonans
Goriintiileme '"MRG) tetkikinde rezidii tiimor saptanmamugtir. Tek
tarafli propitozis cerrahi sonrasi kaybolmustur. Hasta halen
norolojik olarak intakttir. Bu bildiride ayrica cerrahi girisim teknigi
ile birlikte tanm yontemleri ve tedavi prensipleri yeniden gozden
gegirilmistir.

Anahtar kelimeler : Plasmasitoma, orbita, frontotemporal-
orbitozigomatik girigim.

Summary: Orbital involvement by plasmacytoma is rare. We
describe a patient with orbital involvement by plasma cell tumor
who had extramedullary plasmacytoma of the roof of the
maxillary sinus and orbit. Further investigations showed no
evidence of multipl myeloma. The patient was operated on with
combined frontotemporal-orbitozygomatic approach. Total
tumor excision was achieved and on the third postoperative
month, (MRI) Magnetic Resonance Imaging revealed no tumor
residue. The unilateral proptosis had disappeared and the patient
was neurologicaly in a normal status.

Key Words: Plasmacytoma, orbita, frontotemporal-
orbitozygomatic approach.

GIRIS

Monoklonal gammopatilerin %3-5 ini kemik
veya yumusak dokudan gelisen soliter plasmasitik
lezyonlar olusturur (1,4,5,8,10). Kemik lezyonlar:
multipl myeloma ile ayni lokalizasyonlarda (Verte-
bral kolumna, kotlar, kafatasi, pelvis, femur,
klavikula, skapula) gelismeye egilimlidir (10).
Ekstraossoz lezyonlar her organdan gelisebilir, ancak
siklikla deri, plevra, akciger, oronasofarinks, nasal
siniisler ve retroperitoneal ve dokulardan gelisirler
(2,4,9,10,11).

Lokalize hastaliklar (Soliter myelomlar) multipl
myeloma zemininde gelisebildikleri gibi dissemine
hastalik bulunmadan da gelisebilirler (8,9).

Lokalize hastalik olgular1 takip edildigi zaman;
primer ekstraoss6z lezyonlu hastalar nadiren
disseminasyon gosterirken, oss6z plasmasitomal
hastalarin gogunlugu myelomaya dogru gelisme
gosterirler (10).
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Paraprotein seviyesi IgG igin 35gr /1t ve IgA igin
20gr/1t altinda olabilir. Diger Ig ler suprese degildir.
Benign monoklonal gamopatiler 8. dekatda %3, 10.
dekatda %15 olmak tlizere yaslilarda daha siktir (9).

Plasma hiicre diskrazilerinin kesin tanisi
anormal biyokimyasal bulgularinin tespitinin
yanisira plasma hiicrelerinin anormal agregatlarimin
identifikasyonu ile konur. Genellikle neoplastik
hiicreler matiir plasma hiicresi olarak ortaya gikarlar.
Ancak lenfoid prekiirsorlere benzeyen diferansiye
olmayan hiicreleri iceren degisik derecede immattr
hiicreler tespit edilebilir. Iyi diferansiye plasma hiicre
lezyonlarinda tek hiicre sitolojisi ile bu hiicrelerin
neoplastik yapisin1 ortaya koymak zor olabilir. Bu
durumda plasma hiicrelerinin anormal agregasyonu
veya infiltrasyon, invazyon ve erozyon tarzinda
destriiktif potansiyel onem kazanr (10).

Hastalarin qogu baglangigta semptomatiktir ve
acil tedavi gerekir. Spesifik tedavi melphalan gibi
alkilleyici ajanin kortikosteroidle kombinasyonun-
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dan olusur (9,11).

Radyoterapi kemoterapiye kombine edilebilir
(4,8,9). Total gikarilan plasmasitoma olgularinda bu
tedavilere gerek yoktur. Hasta takipte kalabilir (1,9).

Ekstramedtller plasmasitomun orbital
tutulumu nadirdir. Literatiirde ekstramediiller
intrakranial olarak 11(2), orbital tutulum gosteren 10
plasmasitoma olgusu bildirilmistir(4).

OLGU

53 yasinda bayan hasta yaklasik 8 aydir cift
gorme ve sag gozde disa dogru bitytime yakinmas:
ile bagvurdu. Norolojik muayenesinde sagda Gr III
exoftalmus diginda saga bakis kisithligi mevcut idi.
Gorme keskinligi sagda 80 cm ps solda 5/10 idi.
Gorme alani solda tamdi, sagda yapilamadi.

Yapilan Bilgisayarli Tomografi (BT) tetkikinde;
sagda lateral rektus kasina infiltre homojen
intraorbital kitle (Psodotiimor, lenfomatoz
infitrasyon?); Manyetik Rezonans Gortinttileme
(MRG) tetkikinde, sagda ekstrakonal yerlesimli in-
ferior rektus ile yakin komsuluk gosteren kitle
lezyonu (Sekil 1-2), frontalde bihemisferik
meningiom tespit edildi. Bilateral optik foramen
grafisi ve rutin preoperatif tetkikleri normal olarak
degerlendirildi. Hasta operasyona alinarak sag
kombine fronto-temporal orbito-zigomatik girisimle
eksplore edildi, tiimoriin orbita lateral duvarina
infiltrasyon gosterdigi ve kalinlastirdig: gozlendi.
Orbita duvan kaldirildiginda periorbita, tiimor ile
lateral duvar boyunca infiltre idi. Orbita infero-lat-
eral kesiminde sert kivaml, kirli beyaz- sar1 renkli
kitle gozlendi. Cok iyi klivaj veren kitle lateral rektus
kasindan ve periorbital yagdokusundan disseke
edilerek total olarak gikarildi. Kitle maksiller sintis
tavanini erode etmisti (Sekil 2). Maksiller siniis

Sekil 1- Preoperatif MRG tetkiki. Sagda ekstrakonal yerlesimli
inferior rektus kast ile yakin komsuluk gdsteren kitle
lezyonu.
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superolateralde acilarak kitle buradan da eksize
edildi ve total olarak cikartild1 (Sekil 3).

Sekil 2- Preoperatif MRG tetkiki. Sag maksiller siniis tavaninda
Himadr  erezyonu.

: :

plasma  hiicreleri. (MGPx200)

Histopatolojik ¢aligmada; 4x3x1.5cm
boyutlarinda, kesit yiizii bazi alanlarda kanamah
olarak izlenen, sert-elastik doku parcasi.
Hematoksilen-Eosin boyali kesitlerde, materyalin
kollajenize dokuda fokal selliiler infiltrasyon
gosterdigi, bu alanlarda hiicre populasyonunun
herhangi bir organizasyon gostermeden kapiller
damardan zengin yapi sergiledigi ve genellikle matiir
olmak tizere ancak degisik diferansiyasyon
derecelerinde plasma hiicrelerinden ibaret oldugu
goriildii. MGP (Metil Griin Pironin) boyasi ile
yapilan incelemede seliilaritenin pironinofili
gosterdigi izlenerek plasmasitoma tanis1 konuldu
(Sekil 4).

Bunun tizerine yapilan Protein elektroforezi
sonucunda Albumin, alfa-1 Globulin, alfa-2 Globu-
lin, beta Globulin, gama Globulin, Serum IgG, IgA,

IgM, Lamda Hafif Zincir, Kappa Hafif Zincir

degerleri normal sinirlar igerisinde bulundu. Ancak
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Sekil 4- Postoperatif MRG tetkiki.

serum IgD 18.00mg/dl (.00-14.00) ve IgE 115.00kU/
L (1.00-100.00) degerleri hafif yiikselmis olarak
bulundu. Yapilan periferik yayma ve kemik iligi
(Plasma hiticresi %>5-6) calismalar1 normal olarak
degerlendirildi. Hematoloji klinigi tarafindan
konstilte edilen hastaya klinik-laboratuvar olarak
soliter plasmasitoma tanis1 kondu.

Timor total olarak cikartildigindan radyoterapi
ve/veya kemoterapi verilmeyerek hastanin takipte
kalmasi kararlastirildi. Hastanin postoperatif tig ay
sonra gekilen MRG tetkikinde rezidi timor
saptanmada.

TARTISMA

Ekstramediiller Plasmasitoma (EMP), kemik
veya yumusak dokularin soliter plasma hiicreli
tlimorleridir. Progressif ve malign lezyonlar olarak
kabul edilirler. Soliter olmalar1 nedeni ile sistemik
bir immiinglobiiliopati olan miiltip] myelomadan
ayrilirlar. Klinik ve radyolojik olarak sistemik
myelomatozis sergilemezler (1,3).

Ekstramediiller plasmasitoma, plasma hticreli
tiimorlerin sadece %3 tnii tegkil eder. En ¢ok %80
oraninda solunum sistemi ve nazofarinks
duvarlarindan orijin alir. Seyrek olarak da
gastrointestinal sistem ve lenf bezlerini tutabilir (4,5).

Primer intrakranial ve kranial plasmasitoma
olgulari norogiriirji pratiginde nadir olarak
gortliirler. 2 grupta incelenebilirler.

1-Ekstrameddiiller plasmasitomalar duradan
kemikle ilgisi olmadan koken alabilirler veya

2-Kemikten intrakranial ekstansiyon olarak
veya olmaksizin koken alabilirler.

Plasmasitomalarda kranial kavite genellikle
orbita, petroz veya sfenoid kemik tutulmalarina
sekonderdir (2). Ayrica Clarke orbital myeloma
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olgularin1 primer orbitadan gelisen ve orbitay:
sekonder olarak etkileyen olmak tizere 2 kategoriye
ayirmaktadir (8).

Ekstramediiller plasmasitomun orbital
tutulumu gercekten oldukga nadirdir. Bilindigi
kadarn ile literattirde orbital tutulum gosteren 10
plasmasitoma olgusu bildirilmistir (2). Ayrica orbital
tutulum seyrek olmasina ragmen Rodman ve Front
31 olguda miiltipl myeloma bildirmislerdir (4).
Ancak multipl miyelomada orbital tutulum erken
belirti degildir. Uzun takipler ve kompleks tani
yontemleri ile sistemik gelisim goriilmiistiir. Bu
durumda kesin olarak ekstramediiller plasmasitoma
tanis1 koymak oldukca gtictiir (4).

Plasmasitomalarda ortalama yasam stiresi 8.3
y1l olmasma karsin miiltip] miyelomalarda 20 ay
kadardir (1,4,6). IgD miyelomal: hastalarin yasam
stiresi; IgG, IgA ve Kappa tipi hafif zincir patolojisi
olan hastalardan daha kisadir(6).

Klinik olarak progressif vizyon kayb: ve
propitozis  laboratuvar  olarak  serum
immiinelektroforez ve Bence-Jones proteinleri igin
idrar analizi, viicut kemikleri radyolojik tetkiki, BT
uygulanmasi, kemik iligi ve periferik yayma
tetkiklerinin yapilmasi gereklidir. Bunlarin
bazilarinda patoloji olabildigi gibi hepsi normal de
olabilir (9).

Soliter miyelomalar paraprotein sekresyonu ile
birlikte olabilirler. Bu bulgu radikal lokal
radyoterapiden sonra kaybolabilir. IgG nin bir
komponenti olan M proteinlerin kanda veya idrarda
yiikseligi olgularin %25 inde bulunur. Ancak bu
seviyede multipl myelomadaki kadar ytiksek
degildir (7). Nitekim bizim olgumuzda IgD ve IgE
degerleri hafif yiikselmis olarak bulunmustur.

Cogu multipl myeloma olgular1 kolaylikla
taninabilirler. Nadiren bu konuda giigltukle
karsilasilir. Ug major tani kriterinden ikisi
bulunmahdir. Kemik iliginin plasma hiticreleri ile
adaciklar halinde infiltrasyonu olabilir. Nadiren
gelisen bu durumda K.I aspirasyonlarinin tekran
gerekebilir. Ancak retrospektif olarak kesinlikle tanis
konulabilen benign monoklonal gamopatilerde tan
zorlugu mevcuttur. Bu olgularda Hb degerleri nor-
mal olabilir. Kemik iligi (K.I) de %10 dan az plasma
hiicresi bulunabilir. Bence Jones proteini idrarda ¢ok
az bulunabilir veya bulunmaz ve osteolitik lezyon
yoktur (9). Bizim olgumuzda ise K.I tetkikinde
plasma hiicresi %5-6 kadards, idrarda Bence-Jones
proteini yoktu.

Giintimtizde Plasmasitoma (EMP) natiirt
immiinhistokimyasal boyamalarla aciklanabil-
mektedir.
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Son zamanlarda rapor edilen 7 orbital
plasmasitoma olgusunun immiinhistokimyasal
tetkikle belirlenen natiirii; 2 olgu IgG kappa, 2 olgu
IgG lambda, 1 olgu IgD lambda, 1 olgu IgM kappa,1
olgu biklonal hafif zincir seklindedir (4,6).
Plasmasitoma tanis1 konan olgularda uzun takiplerde
dissemine forma doniisme goriilmistar (8).
Tedavisinde en basta cerrahi eksizyonla birlikte
radyoterapi diisiintilmelidir. Ayrica kemoterapi ile
de kombine edilebilir(4). Baz1 olgularda ise igne
biyopsisi ile birlikte lokal radyoterapi + kemoterapi
uygulanmustir (8,9). Genellikle lokal irradyasyon
olarak 11 seansta 30 Gy X- Ray, kemoterapi olarak
Melfalan 20mg/gilin ve Prednizolon 100mg/giin
uygulanr (11).

Biz kendi olgumuzda uyguladigimiz teknik ile
kitleyi total olarak gikardik. Cerrahi total eksizyonu
takiben hematoloji konsiiltasyonu sonucunda
radyoterapi ve/veya kemoterapi uygulamaksizin
hastay: takibe aldik.

Orbital plasmasitomali hastalar1 uzun siireli ve
dikkatle takip etmek gerekir (1). Sistemik gelismelerle
birlikte rekiirrenslar ve progresyonlar derhal
tedaviye alinmalidir (4). Orbital neoplazmi olan
hastalar; onkoloji, radyoterapi, otolaringoloji,
norosiriirji, néroradyoloji ve orbital patoloji
servislerinin olusturdugu miiltidisipliner ekiplerle
basaril1 bir sekilde tedavi edilebilirler (5).
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