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Ozet

Bu yazida cok farkli klinik sikayetlerle kargimiza
gelebilecek ekstramediiller plazmositom olgularinin
ozellikle bas boyun bolge tiimorlerindeki yeri, tani,
tedavi ve takip ozellikleri; klini§imizde ekstramediiller
plazmositom tanist alan bir hasta egliginde tartigildi.
Oncelikle radyoterapi alan ve kiir saglanamayan hastada
cerrahi tedavi ile kiir saglandi. Sonraki takiplerinde niiks
veya rezidii kitle izlenmedi.

Anahtar kelimeler: Plazmositom, Maksiller siniis Bas
boyun tiimorleri Cerrahi Radyoterapi
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Abstract

In this article, we discussed diagnosis, treatment and
follow-up characteristics of the head and neck
extramedullary plasmocytomas with a patient who
was diagnosed as an extramedullary plasmocytoma
originated from left inferior turbinate. The patient was
treated with surgical excision because of radiotherapy
failure. There was no recurrent or residual mass
during follow-up period.

Keywords: Plasmacytoma, Maxillary sinus Head
and neck neoplasms Surgery Radiotherapy

Giris

Etyolojisi tam olarak bilinmeyen ekstramediiller plazmositomlar (EMP) tiim bas-boyun malignitelerinin % 1 den
azin olustururlar 13, Larinks, orofarenks, dil, kolon ve karaciger gibi organlarda ve tonsiller, tiroid, paratiroid,
gibi bircok farkli bolgelerde  goriilebildigi bildirilse de % 90 siklikla en fazla bas ve boyun bdolgesinde
goriilmektedirler L Bas boyun bolgesinde ise en sik (%80) respiratuar mukozayi, burada ise en sik (%75) burun ve
paranazal siniisleri tutmaktadir '.

Bu tiimorler yerlesim yerlerine gore; burun tikanikligi, burun akintisi, otalji, propitozis, kraniyal sinir paralizileri,
epistaksis, hemoptizi, stridor gibi bircok farkli semptom ile karsimiza gelebilmekle birlikte kesin tanilar
lezyondan yapilacak biyopsi ile konabilmektedir 4 Monoklonal plazma hiicre cogalimlarindan olugan tiimor,
histopatolojik olarak gosterildikten sonra diger plazma hiicre diskrazileri ile ayirici tanist yapilmali ve tani
kesinlestirildiginde; radyoterapi, cerrahi veya kombinasyon seklinde tedavi sekli planlanmalidir.

Bu yazida, klinigimizde takip ve tedavi edilen bir EMP olgusu esliginde EMP olgularinin 6zellikle bas boyun
bolge tiimorlerindeki yeri, tani, tedavi ve takip ozellikleri tartigildi.

Olgu Sunumu

Elli ii¢ yasinda bayan hasta klinigimize sol kulakta dolgunluk ve sol tarafli burun tikamkligi sikayeti ile
bagvurdu. Ek sikayeti olmayan hastanin 6zge¢mis ve soygecmisi Ozellik icermemekteydi. Yapilan fizik
muayenede; sol timpanik membranin mat oldugu izlendi. Anterior burun muayenesinde 6zellik saptanmayan
hastaya yapilan nazal endoskopik muayenede sol nazal kavite posteriorunda; alt konka kaynakli, diizgiin mukozal
yiizeyli kitle izlendi. Nazofarinks ise normal goriiniimdeydi. Odyometrik incelemede; sol kulakta hafif derecede
iletim tipi igitme kaybi ve timpanometrik incelemede; sol tarafta tip B timpanogram trasesi izlendi. Cekilen
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paranazal siniis bilgisayarli tomografi (PNS BT) incelemesinde sol nazal kavite posteriorunda sol maksiller siniise
uzanan kitle izlendi (Sekil 1a). Bunun iizerinde planlanan maksillofasiyal bolgeye yonelik manyetik rezonans
incelemede (MRI) ise sol nazal kavite posteriorunda 22x36x30 mm boyutlu, sol maksiller siniis tabanina uzanim
gosteren, kontrast sonrasi serilerde kontrast tutan kitle ve sol parafarengeal bolgede 22x15 mm boyutlu,
kontrastlanan lenfadenopati ile uyumlu nodiiler lezyon izlendi (Sekil 1b,c).

Sekil 1 : a; Koronal planda ¢ekilen PNS BT ve b,c; T2 agirlikli aksiyel MR incelemelerde sol nazal kavite
posteriorunda 22x36x30 mm boyutlu, sol maksiller siniis tabanina uzanim gosteren kitle ve sol parafarengeal
bolgede 22x15 mm boyutlu lenfadenopati ile uyumlu nodiiler lezyon

Hastanin sol alt konka posteriorunda izlenen kitlesine yonelik lokal anestezi altinda biyopsi yapildi ve patoloji
sonucu soliter plazmositom olarak raporlandi. Kan tetkiklerinde: Hematokrit; %42.2, 16kosit; 9.88 (%57.5
notrofil, %32.0 lenfosit, %7.16 monosit, %2.45 eosinofil), Trombosit; 312000, Hb;13.6, Sedimentasyon;
22mm/saat, iire; 42.8 mg/dl, kreatinin 0,71 mg/dl, total protein; 7,6g/dl, albumin; 4.77g/dl, globulin; 2.83 g/dl,
AST; 22 U/L, ALT; 32 U/L, Beta-2 mikroglobulin; 1.711 mg/L olarak bulundu. Serum immiinofiksasyon
elektroforezinde: IgG; 1300 mg/dl, IgA; 224 mg/dl, IgM;134 mg/dl, kappa hafif zincir; 298 mg/dl, lambda hafif
zincir; 160 mg/dl, kappa/lambda orani 1.86 olarak tespit edildi. Idrar immiinfiksasyon elektroforezinde ise az
miktarda serbest monoklonal kappa hafif zincir artis1 tespit edildi (4.20 mg/dl). Kemik iligi biyopsisinde matiir
plazma hiicreleri % 5 in altinda izlendi ve bulgular plazma hiicre diskrazileri ile uyumsuz bulundu. Yapilan PET
BT incelemede burunda izlenen lezyonlar haricinde sistemik bir tutulum izlenmedi (Sekil 2a). Mevcut bulgular ile
hasta soliter EMP olarak degerlendirildi ve lezyonun yerlesimi nedeniyle primer tedavi olarak radyoterapi
planlandi. Hastaya nazofarinks ve retrofaringeal lenf nodlarina yonelik 25 fraksiyonda 45 Gy, elektif boyun
lenfatiklerine ise 36 Gy olacak sekilde konformal radyoterapi uygulandi. Tedavi sonrasinda yapilan PET BT
incelemede lezyonun sebat ettigi ve SUVmax da artis oldugu izlendi (Sekil 2b). Bunun iizerine hastaya genel
anestezi altinda transnazal endoskopik yolla pterigopalatin alandan ve parafarengeal alandan kitle eksizyonu
planlandi. Operasyonda; 6ncelikle kanama miktarinin azaltilmas1 amaciyla sfenopalatin arter bulundu ve baglandi.
Kitleye hakimiyeti arttirmak amaciyla alt konka posterioru ve maksilla posterolateral duvari eksize edildi.
Kitlenin medial pterigoid tabaka ve medial pterigoid kasi tuttugu goriildii. Bu yapilar eksize edildi. 30° ve 70°
endoskoplar kullanilarak kitle ve ¢evresindeki lenfadenopatiler pterigopalatin fossadan eksize edildi (Sekil 2b-f).

Sekil 2 : a; Radyoterapi 6ncesi PET BT de maksiller siniis ve parafarangeal bolgedeki lezyonlarin goriiniimii, b;
Radyoterapi sonrasi maksiller siniis ve parafarangeal bolgedeki rezidii tiimor
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Sol nazal pasaja yerlestirilen tampon ameliyat sonrasi ikinci gilinde cikarilarak hasta taburcu edildi. Ameliyat
sonrast lgiincii ayda cekilen MRI' de incelemede (Sekil 4) ve fizik muayenede niiks rezidi kitle izlenmedi.
Sonraki takiplerinde sorun izlenmeyen hasta sistemik tutulumlar agisindan hematoloji kontroliine yonlendirildi.

Sekil 3 : a; Sol alt konka posteriorundaki kitle, b; alt konka posterioru ve maksilla posterolateral duvar
eksizyonu, c,d; Parafarengeal bolgedeki lenfadenopatinin goriiniimii ve eksizyonu, e; eksizyon alaninin
Turlanmasi, f; eksizyon ardindan kavitenin goriiniimii (NF; nazofarinks, A.K; alt konka, Tm;tiimor, LAP;
lenfadenopati, S; nazal septum)

Sekil 4 : Ameliyat sonras1 3. ayda cekilen a; koronal T1 ve b; aksiyel T2 MR inceleme goriintiileri

Tartisma ve Sonug

Soliter plazmositomlar B lenfosit kaynakli plasmositer bir hiicre serisinin monoklonal olarak ¢ogalmasi ile kitlesel
bir yap1 olusturmasi sonucu olusan, malign plazma hiicre diskrazilerinin bir alt baghigidir *°. Tiim plazma hiicre
diskrazileri degerlendirildiginde %5 ile %10’ luk bir kism1 olusturmaktadir 23 Plazma hiicre diskrazileri grubunda
en biiylik oran multipil myelom (MM) tarafindan olusturulur ve iskelet sisteminde multipil osteolitik tutulumlar
ile birlikte hiperkalsemi ve bobrek yetmezligi gibi bir¢ok sistemi tutan bu hastalik kansere bagli 6liimlerin % 10
undan sorumludur °,

Soliter plazmositomalar kaynaklandiklart yere gore ‘soliter kemik plazmositomlarr’ ve ‘ekstramediiller
plasmositomlar’ olmak iizere iki baglik altinda incelenebilir. Soliter plazmositom kemik iligindeki lokalize bir
alanda plazma hiicre cogalimi iken, ekstramediiller plazmositom monoklonal plazma hiicre c¢ogalimlarinin
yumugak dokuda olusturdugu malign kitlesel olusumlardir . Etyolojisi ile ilgili yeterli bilgi olmasa da bu
tiimorlerin mukoza iligkili lenfatik doku kaynakli olmasi, inhale edilen allerjenlerin ve viral etkenlerin kronik

alimmasinin hastalik etyolojinde yeri oldugu konusunda bir goriis olugsmasini saglamistir 6
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Ekstramediiller plazmositom tanisinda en 6nemli noktay1 cerrahi biyopsiler olusturmaktadir. Kitlelerin mukoza
alt1 yerlesimi nedeniyle biyopsilerin derin yapilmasi onerilmektedir 57 Ince igne aspirasyon biyopsisi ornek
yetersizligi nedeniyle Onerilmemektedir 37 Plazmositom tams1 konduktan sonraki adim muhtemel bir sistemik
tutulumun diglanmasidir. Nitekim literatlirde EMP tanisinin konmasi sirasinda MM varliit % 10 olarak
bildirilmektedir . Ayirict tan1 amaciyla genis bir anamnez ve fizik muayene yaninda tam kan sayimi, serum
protein elektroforezi, myelom proteini agisindan idrar tetkiki ve kemik iligi biyopsisi onerilmektedir. MM de
goriilebilen; anemi, hiperkalsemi, bobrek yetmezligi, multipil osteolitik kemik lezyonlarinin olmamasi, kemik
iligi biyopsisindeki monoklonal plazma hiicre infiltrasyonunun niikleuslu hiicrelere oraninin % 5 in altinda olmasi
ve serum elektroforezinde diisiik M protein oran1t EMP lehine bulgulardir (Tablo 1).

Tablo 1* Ekstramediiller plazmositom tam kriterleri

*  Monoklonal plazma hiicrelerinin infiltre ettigi soliter ekstramediiller kitle

*  Reaktif plazmositoz, koti diferansiye epitelyal tiimér, immiinoblastik lenfoma,
lenfoplazmositik lenfoma gibi tiimérlerin morfolojik ve immiinfenotipik bulgularinin

olmamasi

* Normal kemik iligi aspirasyonu ve biyopsisi

« Iskelet si inin radyolojik incel i ve kolumna vertebralis ve pelvisin MR

incelemelerinin normal olmasi

* Anemi, hiperkalsemi, bbrek yetmezliginin olmamasi

Tablo 1
Ekstramediiller plazmositom tani1 kriterleri

Buna ragmen hastalarin %25 lik bir kisminda kan ve idrar M proteininde artig goriilebilmektedir '. Nitekim bizim
hastamizin da kan immunglobulinlerinin dogal olmasina ragmen idrar immiinfiksasyon elektroforezinde az
miktarda serbest monoklonal kappa hafif zincir artis1 tespit edilmistir. Laboratuvar tetkikleri disinda sistemik
tutulumun ekarte edilmesi amaciyla goriintiileme yontemlerinin kullanimi da 6nem tagimaktadir. Bu amagla direk
grafiler, BT, MR ve PET BT kullamilabilir ., Lezyon smurlar1 ve ¢evre yapilar ile iligkisi agisindan ise BT ve
ozellikle MR incelemeler 6nemli yer tutmaktadir *. Nitekim hastamizda da bahsedilen yontemler kullanilarak
sistemik hastalik diglanmig ve lezyon sinirlar1 ve ¢evre lenfadenopatiler ayrintili olarak degerlendirilebilmistir. Bu
incelemelerle hastamizi Wiltshaw siniflama sistemine gore evre 2 (lokal ileri ve lenf nodu tutulumu) olarak
degerlendirdik ®.

EMP ile karsilastinldiginda soliter kemik plazmositomlar: (SKP) daha kotii prognostik 6zellige sahiptir >’. SKP
larinin MM a doniigsme riski 10 yi1lda % 65-84 iken bu oran 15 yillik izlemde %100 lere ulasabilmektedir > EMP’
un MM a donme riski ise dmiir boyu takipte %17-33 olarak bildirilmistir %. Yine SKP ve EMP olup MM a
doniisen hastalardaki 5 yillik yasam oranlari sirastyla %33 ve %100 oranlarinda bildirilmistir °. Tleri yas, S5cm den
biiyiik tiimor boyutu, tedavi sonrasi persiste eden yiiksek M protein seviyeleri, yiiksek interlokin 6 diizeyleri,
histolojik olarak anjiogenezisin yiiksek olmasi gibi faktorlerin kotii prognostik ozellik olusturdugu yoniinde
yayinlanmig literatiir bulunmasina ragmen bu konuda kesin bir bilgi bulunmamaktadir )

Soliter plazmositomalar oldukca radyosensitif tiimorlerdir ?. SKP’larda standart olarak radyoterapi kullanilmasi
kabul edilen bir goriistiir hatta cerrahi eksizyonun yetersiz oldugu yoniinde bir goriis vardir ve genis eksizyon
yapilsa dahi eksizyon sonrast RT onerilmektedir. EMP’ lar icin ise cerrahi eksizyon kabul edilebilir bir tedavi
yontemi olmanin yaninda sadece sinir pozitifli§i durumunda RT 6nerilmektedir. Ancak EMP’ larin genelde bag
boyun bolgesinde olmasi ve cerrahi eksizyonun zorlugu nedeniyle hastalar cogunluk ile  RT’ ye
yonlendirilmektedir °. Onerilen doz konusunda yeterli veri olmamakla birlikte 40-60 graylik bir radyasyon
dozunun ortalama 4-6 haftada verilmesi énerilmektedir °.  EMP’ lar da rejyonel lenf nodu 1silamas: rekiirrens
oranlarinda azalma saglamasina ragmen morbiditeleri nedeniyle sadece Walldeyer halkasi gibi ¢cok zengin lenfatik
aga sahip alanlardan kaynaklanan timorlerde onerilmektedir °. Bizim hastamizda da tiimdriin lokalizasyonu
nedeniyle oncelikle RT denenmesine ragmen post operatif donemdeki rezidii tiimor nedeniyle cerrahi eksizyon
planlanmigtir. Endoskoplarin kullanimi parafarengeal alana da ulagmamuzi saglayarak minimal travma ile
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eksizyon gerceklestirilebilmistir. Tedavi sonrasinda hastalar hem lokal niiks hem de MM’ ye doniisme agisindan
takipten ¢ikarilmamalidir. Nitekim, tedavi sonrasi ¢cok uzun donemde niiks kitleler bildirilmistir %,

Sonug olarak, cok farkli klinik sikayetlerle karsimiza gelebilecek bu lezyonlarin ozellikle bas boyun bolge
tiimorlerindeki yeri, tani, tedavi ve takip ozellikleri akilda tutulmalidir. Ik bagvurunun Kulak-Burun-Bogaz
hekimine yapilabildigi bu hastaligin sistemik ve lokal varyasyonlarinin bilinmesi ve bunlara yonelik arastirma ve
yonlendirmelerin dogru yapilmasi son derece 6nemlidir.
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