PLAZMASITOM

Plazma hiicreli neoplaziler immiinglobulin
salgilayan plazma hiicrelerinden olusan neoplazi-
lerdir. Tek bir immiinglobulin ve onun fragman-
larinin klonal artis1 ile karakterizedir. Serumda
yiikselen immiinglobulin ya da immiinglobu-
lin fragmanlarina M proteini denir. Her plazma
hiicreli neoplazide farkli bir M proteini ytiksek-
ligi goriilebilir (1). Immiinglobulinler yapilarin
olusturan bilesenlere gore agir ve hafif zincirler
olarak ikiye ayrilmaktadir. Agir zincir yapisinda
olan immiinglobulinler IgG, IgA, IgM, IgD ve
IgE iken, Kappa ve Lambda hafif zincir yapisin-
da bulunan immiinglobulinlerdir. Plazma hiicreli
neoplazilerde en sik hafif zincir asir1 tiretimi olur-
ken, hafif zincirlerden ise en stk immiinglobulin
Kappa iiretimi olmaktadir (1).

Plazma hiicreli neoplaziler plazma hiicreli mi-
yelom, plazmasitom ve immiinglobulin birikimi
ile seyreden primer amiloidoz, agir ve hafif zincir
hastaliklari, POEMS ve TEMPI gibi paraneoplas-
tik sendromla iliskili plazma hiicre proliferasyon-
larindan olusmaktadir (2).

Soliter plazmasitomlar plazma hiicreli miye-
lom klinik, radyolojik bulgularini igermeyen lo-
kalize tiimorlerdir. Tutulum yerine gore kemigin
soliter plazmasitomu ve ekstraossedz plazmasi-
tom olarak ikiye ayrilir.

Cigdem OZTURK '

KEMIiGiN SOLITER PLAZMASITOMU

Klinik 0zellikler

Plazma hiicreli miyelomun klinik 6zelliklerini
tasimayan monoklonal plazma hiicrelerinden olu-
san lokalize tiimorlerdir. Goriintiilleme yontemleri
ile kemikte bagka bir lezyon olmadig gosterilme-
lidir (3). Kemigin soliter plazmasitomu; plazma
hiicreli timor, soliter miyelom, soliter plazmasi-
tom, ossedz plazmasitom ve kemigin plazmasito-
mu olarak da adlandirilabilmektedir (4).

Soliter plazmasitomlar tim plazma hiicreli
neoplazilerin %1-2’sini olusturmaktadir (5). Ol-
gularin yaridan fazlasini erkek cinsiyet olustur-
makta, ortalama 55 yasinda goriilmektedir (5,6).
Bilinen bir risk faktorii yoktur ancak bazi olgula-
rin T veya B hiicre immiin yetmezligi veya oto-
immiin hastaliklarla birlikteligi bildirilmistir (7).

En sik olarak aktif hematopoezin goriildigii
vertebralar, kaburgalar, kafa kemikleri, pelvis, fe-
mur, humerus, klavikula ve skapula kemiklerinde
goriilmektedir (6). Hastalar siklikla lokalize ke-
mik agris1 veya patolojik fraktiir ile bagvururlar.
Vertebral tutulumu olan hastalarda mekanik sinir
basisina bagh semptomlar goriilebilir (8). Yumu-
sak doku yayilimina bagl olarak palpable kitle
seklinde bulgu verebilir (5).
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lenfoma ve plazmablastik lenfoma yanlis olarak
plazmasitom tanist alabilir (68,69). Ozellikle iist
solunum yolu, deri, gastrointestinal sistem tutu-
lumu gosteren belirgin plazma hiicre differansi-
yasyonlu MZLde morfolojik bulgular ile ayirmak
imkansiz olabilir. Biyopsi 6rneklerinde MZLnin
lenfositik proliferasyonunun gorildigii alanlar
aranmali gerektiginde flow sitometriden yarar-
lanilmalidir. B hiicre markerlarinin immiinhis-
tokimyasal calismalar ile gosterilmesi ve MZLde
beklenen translokasyonlarin plazmositomda go-
rilmemesi ayirici tanida yol gostericidir.

Plazmablastik lenfoma da ozellikle ekstraos-
sedz plazmasitomlar ile klinik olarak karisabilir
ve immiinhistokimyasal ¢alismalar ayrimda yar-
dimci olmayabilir. Plazmasitomda daima negatif
olan EBER’in plazmablastik lenfomada daima
pozitif olmasi zor vakalarda yardimcidir. Litera-
tiirde yiiksek Ki67 proliferasyon indeksinin plaz-
mablastik lenfomay1 destekledigi bildirilmis olup
tiim bulgularin birlikte degerlendirilmesi dogru
tanida yol gostericidir (69).

Ayiric1 tanida yer alan bir diger lenfoma ise
ALK pozitif bityiik B hiicreli lenfomadir. Bu len-
fomanin ¢ocuk ve geng erigkinlerde goriilmesi ve
ALK porzitifligi ayriminda 6nemlidir (70). Flow
sitometrik ¢aligmada lenfomalarda CD19, CD45
ekspresyonu ve CD56 ekspresyon kaybi lenfoma-
y1 desteklemektedir. Bazi vakalarda ise immiin-
fenotipik olarak plazma hiicre differansiyasyonu
gosteren lenfoma ve plazmasitomu ayirmak kesin
olarak yapilamaz (70).

Plazma hiicreli miyelom ve ekstraossedz plaz-
masitomu ayirmak morfolojik bulgular ile ¢ok
zor olabilir. Plazma hiicreli miyelom morfolojik
olarak daha fazla selliiler atipi ve blastik 6zellikler
gostermekte, plazmasitik markerlar ve immiing-
lobulin hafif zincirler ile sitoplazmik pozitiflik
goriilmektedir. Plazma hiicreli miyelomlu olgu-
larin yaklasik %70’inde CD56 immiinreaktivitesi
mevcuttur (71).

Plazmasitik markerlar ve immiinglobulin ha-
fif zincirler ile sitoplazmik pozitiflik ektraosse6z
plazmasitomlarda da mevcuttur, ancak CD56
pozitifligi soliter plazmositomlara gore daha az
sikliktadir, siklin D1 negatiftir. immiinglobulin

hafif zincirlerin immiinhistokimya veya in situ
hibridizasyon ile ¢alisilmas: monotipik plazmasi-
tomlar, politipik reaktif plazma hiicreli neoplazi-
lerden ayurir (71).

SONUC

Plazma hiicreli neoplaziler kemik kaynakli
lenfoid neoplaziler igerisinde sik karsilastiklari-
mizdandir. Fakat daha az ekstraosse6z olarak ve
tim dokulardan da gelisebilir. Plamasitoid mor-
foloji gosteren lenfomalar basta olmak {izere bir
cok lenfoid neoplazi, soliter plazmasitom/ est-
raossedz plazmasitom ayirici tanisina girer. Bii-
tiin bu neoplazilerin ayirimina gitmek bazen ne
morfoloji ile ne immiinofenotip ile olamamakta-
dir. Bu asamada klinik, radyolojik ve laboratuvar
sonuglari ile birlikte genis perspektiften bakmak
bizi dogru taniya gotiirecektir.
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