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Szerz6k egy 56 éves térfibetegnél a tonsilla palatindra -lokalizal6dd
extramedulldris plasmocytomit észleltek. Kezelésként teCo irradidci6
utdn tonsillectomidt végeztek. Harom év mulva igen gyors lefolydsi
myeloma multiplex képében recidivalt a kérkép. Esetiiket adaléknak
tekintik az extramedulliris plasmocytoma és a myeloma multiplex kap-
csolatdnak bizonyitdsdhoz. )

Bevezetés

A plasmocytoma a kieli klasszifik4cié szerint az alacsony malignitdsu non-
Hodgkin lymphomék kozé tartozik. A immunglobulint szekretalé B-lymhocy-
takbol szdrmazé plasmasejtek tumoros burjdnzdsa vezet a betegség kialaku-
l4sdhoz. Etiolégidja ismeretlen. Allatok plasmasejtes tumorait valésziniileg
virus okozza [7]. Gyakorisidga mintegy 3/100 000 [7, 19]. A kérképet lokaliza-
cié, kiterjedés, sejt-, paraprotein-tipus alapjan lehet felosztani [3].

Szerintiink a lokalizdcié szempontjabdél az aldbbi beosztds a legmegfele-
16bb [16]: :

1. Ossealis (medullris) plasmocytoma. Lehet solitaer vagy multiplex csont-

elvaltozas.

2. Plasmasejtes leucaemia.

3. Extraossealis (extramedull4ris) plasmocytoma (EMP) — lehet noddlis v.

extranodalis.
Fil-orr-gégészeti teriileten a kovetkezd gyakoribb megjelenési formékat kiilo-
nithetjlik el:

1. Latszdélag solitaer, extramedull4ris plasmocytoma — azonban az alapos

kivizsgalds vagy a klinikai lefolyds myeloma multiplexet (MM) bizonyit.

2. Nyalkahartyaval fedett teriileten elhelyezkeds plasmocytoma, ami extra-

nodalis non-Hodgkin lymphoménak felel meg.
Differencialdiagnosztikailag jelent6s a plasmasejtes granuloma — reaktiv,
gyulladdsos természet(i, benignus elvaltozas.

A didaktikai szempontbél indokolt kategorizdl4ds azonban esetenként kérdé-
sessé valhat, mivel az EMP-k lefolydsuk soran, esetleg évek mulva myeloma
multiplexbe mehetnek 4t [5, 6, 8, 21]. Néhany szerzé az EMP-t ,,praemyelo-
mads-szaknak’”, vagy a myeloma multiplex korai formajanak tekinti [4, 17].

Sajat betegiink koérlefolydsa amellett szél, hogy az EMP MM-be mehet 4t,
annak lokalisan jelentkezd, elsé tiinete lehet.
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Esetismertetés

B. J. 56 éves férfibeteg elsd alkalommal 1981. szeptembert6l fekiidt klinikankon.
Tavoli anamnézisében néhany tiisz6s mandulagyulladdson kivil méis érdemleges
megbetegedés nem szerepelt. Jelenleg enyhe torokfdjdalom miatt jart szakrendelé-
sen, ahonnan klinikdnkra utaltdk. St.: a jobb .tonsilla kb. hiromszorosira nagyob-
bodott, egyenetlen, lepedékes felszinG. A nyak jobb .oldaldn mogyorényi, mobilis
resistentia. A tonsillab6l vett anyag hisztolégiai feldolgozdsa plasmocytomét igazolt
(Kszn.: 6614/81). Indirekt immunfluorescens mddszerrel vizsgélva, a szabdalyos
lymphoid szdvet helyét érett plasmasejtekbdl 4116 monoton sejtpopuldcié foglalta el,
mely intracytoplasmatikusan monotipusos IgG-t tartalmazott. Elszérva kis szamban
IgM pozitiv lymphocytikat és plasmasejteket is lehetett talalni. A tovabbi vizsgé-
latok: We, se osszefehérje, elfo, immunelfo, Bence Jones protein, csontveld punkcid,
kvalitativ vérkép, citogenetikai vizsgdlat, csontfelvételek, alsévégtagi-lymphographia
egyértelmden szisztémas megbetegedésre utalé adatot nem tartalmazott, ezért lokalis
kezelést végeztiink. A tonsilla-teriiletet és a nyak két oldaldt teCo besugarzasnak
vetettiilk ala 50438 Gy dézisban. A kezelés sordn a daganatos tonsilla lényegesen
megkisebbedett. Hat hét mulva kétoldali tonsillectomiat végeztlink. A szovettani
lelet szerint a tonsilla allomény4ban plasmocytoma residuum lathaté, de a met-
szésvonal tumormentes hegszovetben -fut. A beteg panaszmentes volt, ellenérzésre
nem jart. : ' - :

1983. jul.—aug. hénapban infarctus haemorrhagicus in territorio arteriae cerebri
mediae sinistrae diagnézissal neurolégiai osztdlyon kezelték.

Harmadik alkalommal 1985 januarban jelentkezett felvételre fulladdsos panaszok
miatt. Néhany hete nyakan csomék novekedését észlelte. St.: fiil, orrgarat eltérés
nélkiil. St. p. tonsillect. — koéros szovetplusz nincs. A gége jobbra dislocalt. A bal
hangszalag median allasban fixalt, a jobb hangszalag mozog. A gégében tumorra
‘utalé elvaltozds nem lathaté. A nyak mindkét oldaldn, a jugulumban gallérszerden
3—4 cm vastagsigu szalonnas szévet. Hangos, stridoros légzés. Mellkasfelvételen a
fels6 mediastinum  kiszélesedését, a C VII.—Th I—II. csigolya magassagiban a
trachea -diszlokacibjat, 4—5 mme-es szikiiletét lehetett latni. Felvétele napjan urgens
tracheotomiat és a nyaki terimébsl prébaexcisiét végeztiink (Kszn.: 354/85. Plas-
mocytoma). A légesS kiviilrl a tumorszdvettel osszekapaszkodott, de a belsé fel-
szinén ép nyalkahartya volt. Megkezdtiilk MM irdnyiban valé kivizsgdlasat. A csont-
felvételeken osteolysisre utalé eltérés nem volt. A hasi echographia felvetette jobb
oldalon parailiacalisan és paraaorticusan megnagyobbodott nyirokcsomoék lehetSsé-
gét. A csontvelsben, kvalitativ .vérképben plasmasejt szaporulatot nem talaltunk.
Vizelet Bence Jones protein: negativ. We: 42 mm/6. Mivel vezetS tiinet a nyakon,
fels6 mediastinumban elhelyezkedd, sulyos légzési nehezitettséget okoz6 szovet-
szaporulat volt, ezért vitalis indikaciéval a teljes kivizsgalas befejezése el6tt meg-.
kezdtiik ezeknek a teriileteknek a teCo irradiaciéjat (30—30 Gy). A kezelés alatt
atmenetileg gyors regresszi6t észleltlink, majd igen rapid szbvetburjanzast lattunk
a tracheostoma kornyékén. Koézben egyre elesettebbé valt, a tracheabdl igen bd
purulens valadék {iriilt, lazkiugrasai voltak, a jobb karon mélyvénds thrombosis
alakult ki. A csontszcintigrafids vizsgalat elvégzésére a beteg rossz altalanos dllapota
miatt nem keriilhetett sor. E

A patolégids plasma-sejt-clonra utalé adatnak bizonyult a kéros (kettds {vi)
IgG’ frakcié6 (Mancini-féle immun-radialdiffisiéval: 8,8 és 29 g/l megjelenése is).

Az irradiaciés terapiaval fel nem tartéztathaté progresszié miatt sziikségessé valt
a citosztatikus 16késkezelés. Cyclophosphamidot, Vincristint, Di-Adreson F aguosumot
(CVP-protokoll) adtunk. A daganatszévet igen lényeges megkisebbedését észleltik,
azonban a beteg 4&ltalanos allapota ‘tovabb rosszabbodott, és néhdny nap mulva
kerirllg{ési és 1égzési elégtelenség tiinetei kozott,- két hénapos észlelés utdn, bedllt
a halal. T

Kivonat a boncjegyz6konyvbsl: myelomds infiltracié a gyomorban, vékonybélben,
a paradortikus és mesenterialis nyirokcsomoékban, a nyakon, felsé mediastinumban,
femurban. Jeldletlen antitestes peroxidaz-antiperoxidaz (PAP) moédszerrel elvégzett
kénnytilanc tipizalds szerint a tumoros plazmasejtek cytoplazméjaban kappa lanc
volt kimutathaté. A halal kdzvetlen oka mediastinitis volt, amely az immundeficiens
4llapot talajan léphetett fel. o
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1. dbra. Tonsilla palatina. Subepithelidlisan diffiz tumoros infiltratum, mely némi
regressziv atypidt mutaté tumoros plasmasejteket tartalmaz x. 160 HE
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2. dbra. Vékonybél. A wvékonybél faldinak minden rétegét egy diffiz niévekedési,

relative monoton sejtképtd tumorszévet infiltrdlja x 100 HE :

3. dbra. Tonsilla palatina. A tumorsejtekben intracytoplasmaticusan monoklondlis
kavpa-linc mutathaté ki. PAP-médszer (peroxiddz-antiperoxiddz) halviny haema-
toxilin-eosin hdttérfestéssel x 400
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Megbeszélés

A myeloma multiplex (Kahler-koér), a belgyogyaszati tankényvekben részle-
tesen targyalt, jol ismert megbetegedés.

Vezets tiinetei: gyorsult vvs-siillyedés, jellegzetes se-fehérje és csontveld
elvaltozdsok. Begemann [3] tablazatibdél megismerhetjiik az egyes tiinetek
megjelenésének szazalékos gyakorisagdt: tobb mint 50%-ban fordul el gyor-
sult vvs-siillyedés, M-gradiens megjelenése az elféban, csontelvaltozasok,
csontfijdalmak, proteinuria, se &sszfehérje emelkedés, teststilycsokkenés,
hyperglobulinaemia, anaemia, jellegzetes csontvel6kép. Ez utébbi azt jelenti,
hogy a csontveld kérosan &dtalakult plasmasejtekkel infiltrdlt. A patognomikus
tiinetek fennalldsakor a diagnézis felallitisa nem okoz gondot. Kezelése:
mono-, ill. polikemoterapia, sziikség esetén lokalis irradidcié. A leggyakrabban
hasznalt gyégyszerek: alkilalé agensek: Melphalan, Cyclophosphamid és corti-
costeroid, Vincristin, Adriamycin, BCNU [12]. Prognézisa igen valtozd, néhany
hénaptél 15 évig tarthat a betegség. A sulyossagi fok, alkalmazandé kezelés,
varhaté prognézis megallapitdsidban a Durie-Salmon beosztds segit [3].

Az EMP olyan extraossealisan elhelyezked6 daganat, mely leggyakrabban a
légutak, tipcsatorna fels6 részén, pleurdn, conjunctivén, ill. egyéb nydlkahar-
tyaval fedett -szervekben fordul els. Makroszképosan szederjes szind, sima
felszind, témott tapintati képletként jelentkezik, nagyon ritkdn exulceralédik.
A mikroszképos képben keskeny koétdszovetes gerenddk koézdtt csoportosan
elhelyezkeds plasmasejtek lathaték. A mag kromatin dllomdnya kerékkiills-
szerlien rendezédik, a cytoplasma metilzdld-pironin festéssel diffusan vords.
A plasmasejtek érettségi foka igen kiilonbozs lehet. A MM-re jellemz6 protein
anyagcserezavar jelei a laborvizsgélatokban nem, vagy csak alig tiikr6z6dnek
[1]. Klinikai viselkedése alapjan a solitaer, nem invaziv, nem destruktiv daga-
nattél a multiplex, invaziv, destruktiv jellegii, csontmetasztazist adé dagana-
tokig — myeloma multiplexig — igen széles a skala [10]. A szokatlan klinikai
kép és lefolyds komoly diagnosztikai problémat vethet fel [14]. Kezelése se-
bészi v. irradidcié, ill. ezek kombinaciéja [2, 9, 13]. Prognézisa valtozd, altala-
ban jobb, mint a MM-é. Recidiva gyakran bekovetkezik [11]. Hazai fiil-orr-
gégészeti kozlés az utébbi években Lampé és Gomba [15], Rézsa, Kowvdcs és
Orawetz [18], Sziics, Nemes és Jakab [20] tollabdl jelent meg. ‘Fenti szerzék
részletesen targyaljik a korkép klinikai, kérbonctani sajatossdgait, ezért ezekre
jelenleg nem tériink ki. Sajat esetiink néhany figyelemre mélto vondsdara hiv-
juk fel a figyelmet.

Az elsg kivizsgdlaskor, 1981-ben végzett alsévégtag lymphographia jobb
oldalon inguinalisan és parailiacalisan egyenetlen taroldst mutaté nyirokcso-
mokat talalt. Ezt a képet akkor egyéb, myelomaéra jellemzd tiinet hidnyéaban
idiilt gyulladishoz tarsulé aspecifikus-jelnek tekintettiik. Harom év mulva a
kérkép mar generalizalt volt. A nyak, fels6 mediastinum teriiletén  6riasi
tumortémeg helyezkedett el, azonban a sternum-punkcié még mindig nem
bizonyitotta a csontvels részvételét. Az immunelfo sordn észlelt kéros IgG
frakcié utalt a fehérjeanyagcsere zavaréara. Jellemzd csontlézidkat nem tud-
tunk kimutatni, ebben azonban szerepet jatszott a beteg leromlott allapota
miatt a rossz vizsgalati kériilmény. A boncjegyzékonyv szerint mar volt egy
solitaer ossedlis géca is a jobb femurban — igy mar tekinthetjik a kérképet
medullaris plasmocytomanak. A generalizalédds utja véleménylink szerint a
kovetkezs: tonsilla — nyaki nyirokcsomék — felsé mediastinum — gyomor
— vékonybél — paraaortikus, mesenteriélis nyirokcsomék — femur. A beteg-
nek elss jelentkezésekor bizonyithatéan egy géca volt, a tonsilla teriiletén.
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Utélag vizsgalva a kérlefolyast, kérdéses, hogy az inguindlis és parailiacalis
nyirokcsomék nem voltak-e érintettek mar kezdetben is. Bar klinikédnkon a
beteg a hiroméves tiinetmentes szakban nem jart, az idegklinikai bentfekvés
soran készitett laborvizsgdlatok nem vetették fel exacerbdcié gyanujat. Meg-
itélésiink szerint valdszind, hogy beteglink EMP-ja, amely a tapcsatornédra
és kornyéki nyirokcsomoira lokalizalédott, csak a betegség utolsé szakaszédban
okozott kiterjedtebb csontelvaltozast, azaz késébb ment at myeloma multi-
plexbe.

Terapias eljarasunkat értékelve, az elsé id6szak ténykedése (teCo irradiacio
+ sebészi eltavolitds) megfelelt a betegség stadiumdnak. Ezt tdmasztja ald a
kdzel hiroméves tlinetmentesség is. A masodik idészakban a sulyos légzés-
zavart okozé tumortomeg megkisebbitését tartottuk elsédlegesnek, ezért alkal-
maztunk sugarkezelést. Amikor rendelkeztiink mar adatokkal arra vonatkozdéan,
hogy generalizalt kérképpel allunk szemben, elkezdtiik a cytostatikus kezelést, de
a gyulladésos szévGdmények elStérbe kertilésekor ezt mar nem folytathattuk
tovdbb a beteg halila miatt. Lehetséges, hogy hosszabb lett volna a tulélés,
ha hamarabb alkalmazhattunk volna cytostatikus kombinaciot.

Végezetiil szeretnénk felhivni a figyelmet az EMP-k alapvets diagnosztikai
kritériumaira. Lépéseinknek mindig a MM kizarasira kell irdnyulniok, mert
ez alapveten meghatirozza a terdpiat is. Elengedhetetlennek tartjuk a bete-
gek rendszeres fizikalis és laboratériumi ellenérzését, hogy a progressziot
idejében észleljiik.

IRODALOM: 1. Bataille, R.: Localized plasmacytomas. Clin. Hematol. 11, 113
(1982). — 2. Bataille, R., Sany, J.: Solitary myeloma: clinical and prognostic features
of a review of 114 cases. Cancer, 48, 845 (1981). — 3. Begemann, H.: Praktische
Himatologie. Thieme. Stuttgart. 1982. — 4. Dolin, S., Dewar, J. P.: Extramedullary
plasmocytoma. Amer. J. Pathol. 32, 83 (1956). — 5. Endes, P.: Pathologia. Medicina.
Budapest. 1983. — 6. Ferlito, A., Carbone, A., Volpe, R., Recher, G.: Late occurrence
of IgD myeloma in plasmacytoma of nasal cavity, cervical lymphnode and larynx.
J. Laryngol. Otol. 96, 759 (1982). — 7. Fleischer, J.: Bluterkrankungen. Fischer. Jena.
1982. — 8. Fu, Y. S., Perzin, K. H.: Nonepithelial tumors of the nasal cavity, para-
nasal sinusis and nasopharynx. A clinicopathologic study. IX. Plasmocytomas.
Cancer, 42, 2399 (1978). — 9. Harwood, A. R., Knowling, M. A., Bergsagel, D. E.:
Radiotherapy of extramedullary plasmacytoma of the head and neck. Clinical
Radiology, 32, 31 (1981). — 10. Hellwig, C. A.: Extramedullary plasmacell tumors as
observed in various locations. Arch. Path. 36, 95 (1943). — 11. Helmus, Ch.: Extra-
medullary plasmacytoma of the head and neck. Laryngoscope (London) 74, 553
(1964). — 12. Istvdn, L., Wuthe, K., Herold, M., Anger, G., Kelényi, G., Vdrbiré, M.,
Rudiger. D.: A myeloma multiplex haemocytolégiai osztidlyozasa, klinikai stddium
beosztisa és polychemotherapidja. Orv. Hetil. 124, 313 (1983). — 13. Kotner, L. M.,
Wang, C. C.: Plasmacytoma of the upper air and food passages. Cancer, 30, 414
(1972). — 14. Kiihn, R. A., Katenkamp, D., Lobe, L.-P., Syrbe, G.: Ungewodhnlicher
Verlauf einer Plasmozytomerkrankung. Folia Haematol., Leipzig 109, 546 (1982). —
15. Lampé, 1., Gomba Sz.: Plasmocytoma radicis linguae. Fiil-orr-gégegyégy. 8, 15
(1962). — 16. Lébe, L.-P., Katenkamp, D.: Plasmozytomerkrankungen im Kopf-Hals- -
Bereich. Laryng. Rhinol. Otol. 61, 388 (1982). — 17. Pahor, A. L.: Extramedullary
plasmocytoma of the head and neck, parotid and submandibular salivary glands.
J. Laryngol. Otol. 91, 241 (1977). — 18. Rézsa, I, Kovdcs, F.. Orawetz, O.: Fels6
1égiti extramedullaris plasmocytomak. Fiil-orr-gégegyégy. 17, 73 (1971). — 19.
Szdnté, 1., Bodé, M.: Myeloma multiplex aspiratios cytologidval bizonyitott pajzs-
mirigy manifeszticiéja. Orv. Hetil. 125, 2131 (1984). — 20. Sziics. J.. Nemes, Z,
Jakab, I.: Diagnosztikus problém&k plasmocytomis eseteink kapcsan. Fiil-orr-gége-
gyégy. 21, 149 (1975). — 21. Tamada, A., Araki, T. Makimoto, K. Takatsuki, K.:
gasrgacytoma in nasal cavity and maxillary sinus. Arch. Otorhinolaryngol. 237,

(1982).



A. Tor, Ob. Woow, A. Kuww, J. T o T:Cayuail 2enepasusyroujelica kcmpa-
MeQYAARPHOL NAA3MOYUMOMBL CNYCMSA Mpu 200a nocae onepayuu

B onucbiBaeMom cnyuae aBTODPH V 56-71eTHEr0o MY)KUHHB! BHISIBHIH 3KCTPAMEAYJIAP-
HYIO NJa3MOLHTOMY, JIOKAJH3VIOWYIOCS Ha HeOHoit MmHHaanHHe. TTocae TepanHH Teneko-
6anbToBBIM 06n1yyeHHeM Obl1a NMPOH3BENEHA TOH3HIIIKTOMHA. CnycTs TPH roja Hba-
nany penHaus 3a6oseBaHHss B Gopme GLICTPO npoTekatroleit MHOYKECTBEHHOI MHeIOMBI.
Haunslit cnyyali aBTopsl pacCMaTPHBAKT KaK JOMOJHHTeNbHBIH BKJIAX K HOKa3aTesb-
CTBY CBSI3H 3KCTPaMeAVAASAPHOIT NJIa3mMOLHTOMB H MHOXXECTBEHHOH MHCIIOMBI.

A.Téth, Gy.So0és, A.Kiss, L. T 6th: After 3 years generalisated plasmocytoma

The author observed an extramedullary plasmocytoma case localised in the palatine
tonsil of a 56 year old man. Aftr teCo irradiation she performed the tonsillectomy.
After 3 years she saw a rapid course of myeloma multiplex as a second attack of the
disease. The author considers this case as data to the verification of the link of ex-
tramedullary plasmocytoma and myeloma multiplex.

A Té6th, G y.So06s, A.Kiss, L.T6th: Der Fall eines extramedullaren Plasmo-
zytoms, das nach 3 Jahren generalisierte

Verff. diagnostizierten ein extramedullires Plasmozytom in der Tonsilla palatina
eines 56-jihrigen Mannes. Nach therapeutischer Telekobaltbestahlung wurde die
Tonsillektomie durchgefiihrt. 3 Jahre spater rezidivierte die Krankheit in Form eines
fudroiant verlaufenden Myeloma multiplex. Der Fall ist ein Beitrag zum Beweis des
Zusammenhanges zwischen dem extramedulliren Plasmozytom und dem Myeloms
multiplex. '



