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ΠΕΡΙΛΗΨΗ: Τα εξωμυελικά πλασμοκυττώματα είναι

σπάνιοι όγκοι που συνήθως εμφανίζονται στην ανώτερη

αεροπεπτική οδό, με συχνότερη εντόπιση την ρινική κοι-

λότητα και το φάρυγγα. Οι όγκοι αυτοί έχουν την τάση

να πρωτοεμφανίζονται στην περιοχή κεφαλής και τρα-

χήλου, αλλά έχουν αναφερθεί και σε άλλες περιοχές.

Διαγνωστικά θα πρέπει να γίνονται απεικονίσεις με αξο-

νική και μαγνητική τομογραφία και πλήρης ενδοσκοπικός

έλεγχος. Από όλους τους όγκους από τα κύτταρα του

πλάσματος, το εξωμυελικό πλασμοκύττωμα έχει την κα-

λύτερη πρόγνωση. Στο άρθρο παρουσιάζουμε έναν άν-

δρα με έναν εκτεταμένο όγκο των ηθμοειδών κυψελών.

ΛΕΞΕΙΣ ΚΛΕΙΔΙΑ: Πλασμοκύττωμα, εξωμυελικό, παραρ-

ρίνιοι κόλποι, κεφαλή και τράχηλος.

SUMMARY: Εxtramedullary plasmacytomas are rare tu-

mors that mainly occur in the upper aerodigestive tract,

with the nasal cavity and pharyngeal areas being the most

common. Εxtramedullary plasmacytomas tend to occur

primarily in the head and neck region, but they have also

been reported at other sites. Diagnostic procedures

should be carried out with an extensive imaging, with

computed tomography and magnetic resonance imaging,

and a complete endoscopic examination. Of all plasma

cell tumors, extramedullary plasmacytomas has the best

prognosis. This case presents a man with an extended

extramedullary plasmacytoma of the ethmoid sinus.

KEY WORDS: Plasmocytoma, extramedullary, paranasal

sinuses, head and neck.
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ΕΙΣΑΓΩΓΗ

Το πλασμοκύττωμα είναι μία ανοσοτροποποιητική, μο-

νοκλωνική νόσος των Β-κυττάρων και χαρακτηρίζεται ως

μη Hodgkin λέμφωμα. Το εξωμυελικό πλασμοκύττωμα

των υποβλεννογόνιων ιστών (ΕΜΡ) και το μονήρες πλα-

σμοκύττωμα των οστών (SPB) είναι ξεχωριστά νεοπλά-

σματα. Το ΕΜΡ είναι ένας σπάνιος όγκος αποτελώντας

περίπου το 3% όλων των όγκων των κυττάρων του πλά-

σματος και μόλις το 1% όλων των όγκων κεφαλής και

τραχήλου. Συνήθως εμφανίζεται ως μονήρης βλάβη

στην ανώτερη αεροπεπτική οδό σε περισσότερο από το

80% των ασθενών, συχνότερα στη ρινική κοιλότητα και

τους παραρρίνιους κόλπους (40%), το ρινοφάρυγγα

(20%) και το στοματοφάρυγγα (18%) (Korolkowa και

συν. 2004). Το ΕΜΡ εμφανίζεται στους υποβλεννογόνι-

ους ιστούς αυτών των περιοχών. Παρόλο που η αιτία

τους είναι άγνωστη, η έκθεση σε ακτινοβολία, ενδογενείς

κυτταρογενετικές ανωμαλίες και χρόνιος αντιγονικός

ερεθισμός συγκεκριμένων κλώνων Β-κυττάρων έχουν

ενοχοποιηθεί στην παθογένεσή του (Kyle, 1996).

Σκοπός αυτού του άρθρου είναι η παρουσίαση μίας

σπάνιας περίπτωσης μονήρους εξωμυελικού πλασμο-

κυττώματος των ηθμοειδών κυψελών.

ΑΝΑΦΟΡΑ ΠΕΡΙΠΤΩΣΗΣ

Ένας 59 χρονών άνδρας εμφανίστηκε στην Κλινική μας

με απόφραξη της αριστερής ρινικής θαλάμης και συμ-

φόρηση, επίσταξη και μια ανώδυνη βραδέως αυξανόμε-

νη διόγκωση στο πρόσωπο αριστερά. Τα συμπτώματα

πρωτοεμφανίστηκαν δύο μήνες πριν ζητήσει βοήθεια. Η

κλινική εξέταση με πρόσθια ρινοσκόπηση και ενδοσκό-

πηση ρινός, αποκάλυψε μία λεία υποβλεννογόνια ακίνητη

μάζα στην αριστερή ρινική θαλάμη με επέκταση στην

ηθμοειδή περιοχή, παρεκτοπίζοντας το ρινικό διάφραγ-

μα προς τα δεξιά και προκαλώντας κατάληψη του αρι-

στερού ιγμορείου άντρου. Παρόλο που η κινητικότητα

του οφθαλμικού βολβού ήταν φυσιολογική, υπήρχε ήπια

πρόπτωση του αριστερού οφθαλμού και διπλωπία χωρίς

επιφορά. Δεν συνυπήρχε τραχηλική λεμφαδενίτιδα την

ώρα της εξέτασης και όλες οι εξετάσεις ρουτίνας ήταν

φυσιολογικές.

Έγινε αξονική τομογραφία, η οποία έδειξε μία επεκτεινό-

μενη μάζα στην αριστερή ρινική κοιλότητα, που προερ-

χόταν από την αριστερή μετωποηθμοειδική περιοχή και

επεκτεινόταν στο αριστερό γναθιαίο άντρο (Εικ. 1-3).

Η βιοψία που έγινε μέσω της αριστερής ρινικής κοιλό-

τητας ήταν αρνητική για κακοήθεια. Η διαφορική διάγνω-

ση με βάση τα ανωτέρω ευρήματα περιελάμβανε το ανά-

στροφο θήλωμα και τον νευροαισθητηριακό όγκο και

λήφθηκε η απόφαση της χειρουργικής αφαίρεσης της

βλάβης.

Ύστερα από πρόταση των ακτινολόγων, για να απο-

φευχθεί ο κίνδυνος αιμορραγίας στην συγκεκριμένη πε-

ριοχή, δύο ημέρες πριν το χειρουργείο έγινε προεγχει-

INTRODUCTION

Plasmacytoma is an immunoproliferative, monoclonal dis-

ease of the B-cell line and is classified as non-Hodgkin lym-

phoma. Extramedullary plasmacytoma of submucosal tis-

sues (EMP) and solitary plasmacytoma of bone (SPB) are

isolated neoplasms. EΜP is a rare tumor comprising ap-

proximately 3% of all plasma cell tumors and only 1% of

all head and neck tumors. It occurs commonly as a solitary

lesion in the upper aerodigestive tract in more than 80%

of patients, most often in the nasal cavity and paranasal

sinuses (40%), following by the nasopharynx (20%), and

Εικ. 1: Αξονική τομογραφία στεφανιαία τομή.

Fig. 1: C/T scan in coronal view.

Εικ. 2: Αξονική τομογραφία αξονική τομή.

Fig. 2: C/T in axial view.

Εικ. 3: Αξονική τομογραφία οβελιαία τομή.

Fig. 3: C/T in parasaggital view.
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ρητικός εκλεκτικός εμβολισμός κλάδων της έξω καρωτί-

δας, που έδιναν αιμάτωση στον όγκο (Εικ. 4).

Έγινε προσπέλαση τύπου Weber-Fergusson (Εικ. 5) και

μετά από οστεοτομία του αριστερού ρινικού οστού, του

προσθίου τοιχώματος παραρρινίων κόλπων και του με-

τωπιαίου κόλπου, ο όγκος αφαιρέθηκε. Βεβαίως την επο-

χή που αποφασίσθηκε η συγκεκριμένη προσπέλαση για

την αφαίρεση του όγκου, η ενδοσκοπική χειρουργική ρι-

νός, παραρρινίων κόλπων και βάσεως κρανίου δεν ήταν

τόσο διαδεδομένη και δεν αποτελούσε την πρώτη μας

επιλογή. 

Μολονότι στην αξονική τομογραφία φαινόταν να επε-

κτείνεται ο όγκος στον μετωπιαίο κόλπο, μετά την οστε-

οτομία καφεοειδείς βλέννες εμφανίστηκαν χωρίς καθό-

λου σημάδια παρουσίας του όγκου (Εικ. 6, 7).

Μαζί με τον όγκο συναφαιρέθηκε και η αριστερή μέση

ρινική κόγχη, οι ηθμοειδείς κυψέλες, το έσω τοίχωμα του

αριστερού οφθαλμικού κόγχου και το κάτω τοίχωμα του

μετωπιαίου κόλπου. Ο ασθενής ανέχθηκε όλη την χει-

ρουργική επέμβαση χωρίς καθόλου επιπλοκές.

Το πόρισμα της ιστολογικής εξέτασης ήταν εξωμυελικό

πλασμοκύττωμα των ηθμοειδών κυψελών. Η ανοσοϊστο-

χημική εξέταση του όγκου έδειξε την μονοκλωνικότητά

του με ελαφρές Κ αλύσους. Έγινε έλεγχος με αξονική

τομογραφία των πνευμόνων, της περιτοναϊκής κοιλότη-

τας και της λεκάνης χωρίς παθολογικά ευρήματα. Άλλες

εξετάσεις που έγιναν, μετά την παραπομπή του ασθε-

νούς στην Αιματολογική Κλινική, ήταν βιοψία μυελού των

οστών με λιγότερο από 5% κυττάρων του πλάσματος,

φυσιολογική σκελετική κατάσταση, χωρίς πρωτεΐνη

Bence Jones στα ούρα, γεγονότα τα οποία συνηγορούν

για τη διάγνωση του εξωμυελικού πλασμοκυττώματος.

Ο περαιτέρω έλεγχος και η θεραπεία του ασθενούς διε-

νεργήθηκε από τους αιματολόγους.

Μετεγχειρητικά ο ασθενής υποβλήθηκε σε συστηματική

χημειοθεραπεία και ακτινοθεραπεία με συνολική δόση

4500 cGy’s, χωρίς ακτινοβόληση του τραχήλου. Τρία

χρόνια μετά παραμένει χωρίς υποτροπή ή διασπορά της

νόσου.

oropharynx (18%) (Korolkowa et al. 2004). EMP’s appear

in the submucosal tissues of these areas. Although their

cause is unknown, the exposure to nuclear radiation, in-

trinsic cytogenetic abnormalities, and chronic antigenic

stimulation of particular B cell clones have been implicated

in their pathogenesis (Kyle, 1996). 

The purpose of this paper is to present a rare case of a

solitary extramedullary plasmacytoma of the ethmoid

sinus.

CASE REPORT

A 59-year-old man presented to our Department with

a left nasal obstruction and congestion, epistaxis and a

slowly increasing painless swelling on the left side of the

face. He admits to these symptoms beginning two

months before seeking assistance. Physical examination,

including anterior rhinoscopy and nasal endoscopy, re-

vealed a smooth-surfaced, submucosal firm mass occu-

pying the left nasal chamber (fossa), with a large protru-

sion-extension into the nasal ethmoid area, pushing the

nasal septum to the right side, and causing swelling-oc-

cupation of the left maxillary sinus. Whereas ocular

movements were normal, there was a mild proptosis of

the left eye and diplopia, but no epiphora. There was no

associated cervical lymphadenopathy at the time of pres-

entation, and all the other routine laboratory examina-

tions were within normal limits. 

A computed tomography scan was obtained in coronal,

axial and saggital views. The C/T scan demonstrated an

expansile mass in the left nasal cavity, originating from

the left frontoethmoidal area, and extending into the left

maxillary sinus (Fig. 1-3).

The performed biopsy through the left nasal cavity was

negative for any malignancy. The differential diagnosis ac-

cording to the CT examination and the negative biopsy,

was between inverted papilloma and neurosensory

tumor, and the decision of a surgical intervention was

made.

Εικ. 4: Πριν και μετά τον εμβολισμό κλάδων της αριστερής έξω καρωτίδας αρτηρίας.

Fig. 4: Before and after the embolization of branches of the left external carotid artery.
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Απεικόνιση με μαγνητική τομογραφία δύο χρόνια μετά

την επέμβαση δεν έδειξε τοπική υποτροπή (Εικ. 8).

ΣΥΖΗΤΗΣΗ

Τα ΕΜΡ είναι σπάνιοι όγκοι και αποτελούν το 4% όλων

των νόσων των κυττάρων του πλάσματος. Σύμφωνα με

τα αποτελέσματα βιβλιογραφικής ανασκόπησης (Alexiou

και συν. 1999, Venkatesulu και συν. 2018), ο όγκος αυ-

τός εμφανίζεται στην ανώτερη αεροπεπτική οδό σε πε-

ρισσότερο από το 80% των ασθενών, συχνότερα στη ρι-

νική κοιλότητα, τους παραρρίνιους κόλπους, το ρινοφά-

ρυγγα, τις αμυγδαλές και τον λάρυγγα (Strojan και συν.

2002). Δείχνουν να εμφανίζονται πρωτοπαθώς στην πε-

ριοχή κεφαλής και τραχήλου, αλλά έχουν αναφερθεί και

στους πνεύμονες, το γαστρεντερικό, το ήπαρ και ενδο-

κρανιακώς (Wax και συν. 1993, Weichhold και συν.

1995, Husain και συν. 1996, Ligato και συν. 1996, Mutisio

και συν. 1996, Rodriguez και συν. 1996). Συνήθως αφο-

ρούν τον υποβλεννογόνιο λεμφικό ιστό του ρινοφάρυγ-

γα ή των παραρρινίων κόλπων χωρίς πλασματοκυττάρω-

ση. Η προδιάθεση αυτής της παθολογίας για τον υπο-

βλεννογόνιο ιστό της ανώτερης αναπνευστικής οδού,

οδήγησε στην υπόθεση ότι ο χρόνιος ερεθισμός από

εισπνεόμενες ερεθιστικές ουσίες ή ιούς μπορεί να προ-

καλέσει την ανάπτυξη πλασμοκυττώματος (Wiltshaw,

1976). Η πρώτη αναφορά περίπτωσης έγινε το 1905.

Από τότε έχουν αναφερθεί αρκετές περιπτώσεις.

Τυπικά εμφανίζεται ως μία σαφώς αφοριζόμενη υποβλεν-

νογόνια μάζα ή διόγκωση και κάποιες φορές με πολυ-

ποειδή διαμόρφωση. Διήθηση περιοχικών λεμφαδένων

εμφανίζεται σε λιγότερο από 10% των σθενών και στο

16% περίπου αυτών η νόσος εξελίσσεται σε πολλαπλό

μυέλωμα (Alexiou και συν. 1999). Η κλινική εμφάνιση αυ-

τών των κακοήθων βλαβών εξαρτάται από την περιοχή

εμφάνισης. Πόνος, υποτροπιάζουσες μικροβιακές λοι-

μώξεις, νεφρική ανεπάρκεια και αναιμία είναι οι συνήθεις

επιπλοκές (Korolkowa και συν. 2004). Όσον αφορά την

ανώτερη αναπνευστική οδό, όπου συνήθως εμφανίζεται,

τα πιο συχνά κλινικά συμπτώματα είναι η απόφραξη της

αναπνευστικής οδού λόγω της αύξησης του όγκου, επί-

σταξη, ρινόρροια, πόνος και οίδημα των μαλακών ιστών

του λαιμού. Η αναλογία ανδρών γυναικών είναι 4 προς 1

και κυρίως αφορά τις ηλικίες των 50 με 60 ετών.

Η διαγνωστική διαδικασία θα πρέπει να γίνει σε δύο στά-

δια: μία εκτεταμένη απεικόνιση με αξονική και μαγνητική

τομογραφία (Κatoh και συν. 1996) και ένας πλήρης εν-

δοσκοπικός έλεγχος (τραχειοβρογχοσκόπηση, ενδο-

σκόπηση των ρινικών κοιλοτήτων και του ρινοφάρυγγα)

ώτων, ρινός και φάρυγγα υπό γενική αναισθησία προκει-

μένου να διευκρινισθεί η ακριβής επέκταση του όγκου.

Παρόμοιες ενδοσκοπικές εξετάσεις (όπως γαστροσκό-

πηση), απαιτούνται όταν η εντόπιση αφορά άλλες ανα-

τομικές περιοχές. Λόγω της υποβλεννογόνιας ανάπτυ-

ξης των εξωμυελικών πλασμοκυττωμάτων, βιοψίες εν τω

βάθει ιστών, ανοικτές βιοψίες ή ακόμη και πλήρης εκτο-

After a suggestion made by the radiologists, in order to

avoid the danger of bleeding in the particular area, two

days before surgery a preoperative selective emboliza-

tion of the external carotids, which supplied the tumor,

was performed (Fig. 4).

Through an extended Weber-Fergusson approach (Fig.

5), and after an osteotomy of the left lateral nasal bone,

the anterior wall of the paranasal sinus and the anterior

wall of the frontal sinus, the tumor was exposed and re-

moved. Of course at the time the particular surgical ap-

proach for tumor’s removal was decided, endoscopic

surgery of the nose, paranasal sinuses and skull base was

not so widespread, and did not constitute our first

choice.

Although the CT examination showed the extention of

the tumor to the frontal sinus, through the osteotomy

brown myxoid mucus appeared with no presence of the

tumor within the sinus (Fig. 6, 7).

The tumor was removed along with the left middle nasal

concha, the ehtmoidal air cells, the left medial orbital wall

and the inferior wall of the frontal sinus. The patient tol-

erated the procedure without any difficulties. 

The immunohistochemical staining of the tumor deter-

mined the monoclonality of the tumor with K light chains.

Computed tomography scans of the lungs, abdomen,

and pelvic area were performed, and were negative for

any other areas of involvement. Further examination of

the patient showed bone marrow biopsy with less than

5% of plasma cells, normal skeletal survey, no Bence

Jones protein in urine, facts that set the diagnosis of ex-

tramedullar plasmacytoma.

After surgery, the patient received systemic chemother-

apy and radiation therapy with a total dose of 4500

cGy’s, but he did not receive elective neck irradiation.

He is presently three years with no evidence of local or

systemic recurrence.

Magnetic resonance imaging two years postoperatively

showed no evidence of local recurrence (Fig. 8). 

DISCUSSION

EMPs are rare tumors and comprise 4% of all plasma cel-

lular diseases. According to the results of extensive liter-

ature review on EMP (Alexiou et al. 1999, Venkatesulu

et al. 2018), it occurs in the upper aerodigestive tract

(UAT) in more than 80% of patients, most often in the

nasal cavity, paranasal sinuses, nasopharynx, tonsils, and

larynx (Strojan et al. 2002). Εxtramedullary plasmacy-

tomas tend to occur primarily in the head and neck re-

gion, but have also been reported in lungs, gastrointesti-

nal tract , liver, and intracranium (Wax et al. 1993, We-

ichhold et al. 1995, Husain et al. 1996, Ligato et al. 1996,

Mutisio et al. 1996, Rodriguez et al. 1996). They usually

involve the submucosal lympoid tissue of the nasophar-

ynx or paranasal sinuses without marrow plasmacytosis.

The predisposition of this pathology for the submucosa
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μή του όγκου ανάλογα με την εντόπιση είναι απαραίτητα

για να τεθεί ιστολογική διάγνωση.

Η διαφορική διάγνωση συχνά είναι αρκετά δύσκολη λό-

γω της ομοιότητας της ιστολογικής εμφάνισης του ΕΜΡ

με άλλους όγκους (όπως λέμφωμα, αδιαφοροποίητο

καρκίνωμα, οσφρητικό νευροβλάστωμα κ.ά.), ή λόγω του

ότι το καλόηθες φλεγμονώδες κοκκίωμα των κυττάρων

του πλάσματος χρειάζεται ανοσοϊστοχημικό έλεγχο των

μονοκλωνικών κ ή λ ελαφρών αλύσων ή βαρέων αλύσων

που βρίσκονται στους όγκους των κυττάρων του πλά-

σματος (Abemayor και συν. 1988).

Το ΕΜΡ θα πρέπει ιδιαίτερα να διαχωριστεί από το χα-

of the upper respiratory tract has led to the hypothesis

that chronic stimulation by inhaled irritants or viruses may

promote the development of plasmacytoma (Wiltshaw,

1976). The first report of the occurrence of EMP was

made in 1905. Since then, EMP has been described con-

tinuously in numerous case reports. 

EMP is typically presented as a well-localized submucosal

mass or swelling, sometimes with polypoidal configura-

tion. Regional nodes are invaded in less than 10% of pa-

tients, and in approximately 16% of patients, the disease

progresses to multiple myeloma (Alexiou et al. 1999).

Τhe clinical presentation of these malignancies depends

on the areas of involvement. Pain, recurrent bacterial in-

fections, renal failure, and anemia are the most common

complications (Korolkowa et al. 2004). Αccording to the

preferred site of EMP in the UAT, the most frequent clin-

ical symptoms are obstruction of the respiratory tract

due to tumor growth, epistaxis, rhinorrhea, pain and

swelling of the soft tissue of the neck. There is a male to

female ratio of 4 to 1 and mainly occurs in the ages of

50 to 60 years. 

Diagnostic procedures should be carried out in two

steps: An extensive imaging with computed tomography

and magnetic resonance imaging (Κatoh et al. 1996), and

a complete endoscopic examination (including a tracheo-

bronchoscopy and endoscopy of the main nasal cavities

and the nasopharynx) of the ear, nose, and throat under

general anesthesia are required to determine the exact

extent of the tumor. Similar endoscopic examinations

(i.e., gastroscopy, etc.) are required for EMP in other

anatomic regions. Due to the submucosal growth of ex-

tramedullary plasmacytomas, deep biopsies, open biop-

sies, or, depending on the location, complete excision of

the tumor are required to histologically confirm the di-

agnosis. 

The differential diagnostic evaluation often is very difficult

because of the similarity of the histologic appearance of

EMP to that of other tumors (i.e., lymphoma, undiffer-

entiated carcinoma, esthesioneuroblastoma, etc.) or be-

cause the benign inflammatory plasma cell granuloma is

large and requires immunohistochemical demonstration

of monoclonal kappa or lambda light chains or heavy

chains found in plasma cell tumors (Abemayor et al.

1988). 

EMP must be particularly distinguished from low grade

B-cell non-Hodgkin lymphoma, which also may show

plasmacytic differentiation, for example, as it is seen in

lymphoplasmacytic lymphoma. Similar features also can

be seen in follicular lymphoma, monocytoid B-cell lym-

phoma, and extranodal marginal zone lymphoma (low

grade lymphoma of the mucosa-associated lymphoid tis-

sue [MALT] type), which often occur in the same loca-

tions as EMP (Lin et al. 1997).

Other than morphologic criteria, including centrocyte-

like cells, reactive follicles, or the presence of lymphoep-

Εικ. 5: Η προσπέλαση του όγκου κατά Weber-Fergusson.

Fig. 5: The Weber-Fergusson approach to the tumor.

Εικ. 6: Καφεοειδείς βλέννες στον αριστερό μετωπιαίο κόλπο.

Fig. 6: The brown myxoid mucus in the left frontal sinus.

Εικ. 7: Χωρίς παρουσία όγκου στον αριστερό μετωπιαίο κόλπο.

Fig. 7: No presence of the tumor in the left frontal sinus.
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μηλής κακοήθειας Β-κυτταρικό μη Hodgkin λέμφωμα, το

οποίο επίσης μπορεί να εμφανίσει πλασματοκυτταρική

διαφοροποίηση, όπως για παράδειγμα το λεμφοπλασμο-

κυτταρικό λέμφωμα. Παρόμοια χαρακτηριστικά μπο-

ρούν να βρεθούν στο θυλακοειδές λέμφωμα, μονοκυτ-

ταρικό Β λέμφωμα και εξωλεμφαδενικό περιφερικής ζώ-

νης λέμφωμα (χαμηλής κακοήθειας λέμφωμα του τύπου

του λεμφικού ιστού που σχετίζεται με τον βλεννογόνο

[MALT]), που συχνά έχουν την ίδια εντόπιση με το ΕΜΡ

(Lin και συν. 1997).

Άλλα κριτήρια όπως κύτταρα centrocyte-like, αντιδρα-

στικά θυλάκια ή η παρουσία λεμφοεπιθηλιακών βλαβών

με ανοσοχρώση περιπυρηνικής ή κυτταροπλασματικής

έκφρασης IgΜ μάλλον παρά IgA ή IgG, περιορισμό κ ή

λ ελαφρών αλύσων ή έλλειψη αντιγόνων Β λεμφοκυττά-

ρων όπως το CD20, βοηθούν στη διαφοροδιάγνωση

του MALT λεμφώματος από το ΕΜΡ (Abemayor και συν.

1988, Cotran και συν. 1989, Lin και συν. 1997).

Η διάγνωση του εξωμυελικού πλασμοκυττώματος βασί-

ζεται στα μορφολογικά και ανοσοφαινοτυπικά ευρήματα

μίας εντοπισμένης συλλογής μονοκλωνικών κυττάρων

πλάσματος με απουσία κυτταρικού πολλαπλασιασμού

αλλού, ειδικά στον μυελό των οστών, και χωρίς την πα-

ρουσία κακοήθους λεμφώματος.

Με βάση την γνωστή ακτινοευαισθησία των καρκινικών

κυττάρων του πλάσματος, η ακτινοθεραπεία είναι απο-

δεκτή ως θεραπεία για το ΕΜΡ. Η συνολική δόση ακτι-

νοβόλησης κυμαίνεται από 40 Gy έως 60 Gy και η διάρ-

κειά της είναι 4 έως 6 εβδομάδες. Υπάρχουν δεδομένα

ότι ασθενείς με αυτή την διάγνωση που λαμβάνουν ακτι-

νοθεραπεία ως μονοθεραπεία, έχουν μεγαλύτερο κίνδυ-

νο να αναπτύξουν πολλαπλό μυέλωμα, σε σύγκριση με

αυτούς που θα υποβληθούν σε χειρουργική εξαίρεση

του όγκου ή θα λάβουν συνδυασμένη θεραπεία.

Το χειρουργείο ως μονοθεραπεία, ή σε συνδυασμό

με ακτινοθεραπεία, έχει εφαρμοσθεί το ίδιο συχνά με

την ακτινοθεραπεία ως μονοθεραπεία στην αντιμετώ-

πιση του ΕΜΡ της ανώτερης αναπνευστικής οδού.

ithelial lesions, immunostaining for perinuclear or cyto-

plasmatic IgΜ expression, rather than IgA or IgG, kappa

or lambda light-chain restriction, or the lack of B-lympho-

cyte antigens, such as CD20, are helpful in differentiating

MALT lymphoma from EMP (Abemayor et al. 1988, Co-

tran et al. 1989, Lin et al. 1997).

The diagnosis of extramedullary plasmacytoma is based

on the morphologic and immunophenotypical finding of

a localized collection of monoclonal plasma cells in the

absence of plasma cell proliferation elsewhere, especially

in the bone marrow, and without the presence of malig-

nant lymphoma.

Based on the well-known radiation sensitivity of the

plasma cell tumor, radiotherapy is accepted treatment

for EMP. The total radiation dose administered ranges

between 40 Gy and 60 Gy and it is given over a period

of 4–6 weeks. There is some evidence that patients with

EMP who receive radiotherapy alone, tend to have a

higher risk of progression to multiple myeloma, com-

pared with those treated with surgical intervention or

with combined therapy. 

Surgery or surgery combined radiotherapy has been ap-

plied as often as radiotherapy alone in the treatment of

EMP in the UAT. However complete removal of an EMP

often is not possible, especially in UAT, because adjacent

vital organ structures may preclude a radical intervention.

For such patients it is recommended surgery followed by

radiotherapy. This combined therapy seems to provide

the best results for treating patients with EMP in the

UAT.

Single patients who underwent chemotherapy with or

without combined treatment are also described (Alexiou

et al. 1999, Oertel et al. 2019). Chemotherapy is only in-

dicated when there are multiple lesions that occur in

other than the primary sites (Lomeo et al. 2007).

Of all plasma cell tumors, EMP has the best prognosis.

The 5-year survival rate is approximately 50% (Shreif et

al. 2001). According to Holland et al. 1997, 36% of pa-

Εικ. 8: Μαγνητική τομογραφία δύο χρόνια μετεγχειρητικά χωρίς εικόνα τοπικής υποτροπής.

Fig. 8: MRI images two years postoperatively show no evidence of local recurrence.
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Ωστόσο η πλήρης αφαίρεση της βλάβης, ιδίως στην

ανώτερη αναπνευστική οδό, δεν είναι πάντα εφικτή

εξαιτίας της γειτνίασης με ευγενείς ανατομικές δομές.

Σε αυτές τις περιπτώσεις προτείνεται η χειρουργική

αφαίρεση ακολουθούμενη από ακτινοθεραπεία. Αυτή

η συνδυασμένη θεραπευτική αντιμετώπιση φαίνεται να

έχει τα καλύτερα αποτελέσματα στην θεραπεία των

ανωτέρω ασθενών.

Αναφέρονται και μεμονωμένοι ασθενείς, οι οποίοι έλα-

βαν χημειοθεραπεία μόνη ή σε συνδυασμό με άλλη θε-

ραπεία (Alexiou και συν. 1999, Oertel και συν. 2019). Η

χημειοθεραπεία ενδείκνυται μόνον όταν υπάρχουν πολ-

λαπλές βλάβες (Lomeo και συν. 2007).

Από όλους τους όγκους των κυττάρων του πλάσματος,

το εξωμυελικό πλασμοκύττωμα έχει την καλύτερη πρό-

γνωση. Η πενταετής επιβίωση ανέρχεται περίπου στο

50% (Shreif και συν. 2001). Σύμφωνα με τους Holland

και συν. το 1997, 36% των ασθενών με ΕΜΡ εμφάνισαν

πολλαπλό μυέλωμα, σε σύγκριση με το 8% των ασθε-

νών που περιγράφονται από τους Knowling και συν. το

1983, και το 17% από τους Corwin και Lindberg το

1979. 

Ασθενείς με διάγνωση πρωτοπαθούς εξωμυελικού πλα-

σμοκυττώματος παραμένουν σε παρακολούθηση εφό-

ρου ζωής, καθώς, ακόμα και όταν η θεραπεία είναι επι-

τυχημένη, υποτροπές ή γενικευμένο πλασμοκύττωμα

μπορεί να εμφανιστούν και μετά από χρόνια. Η χρήση

του ΡΕΤ θα μπορούσε να βοηθήσει στη διάγνωση πιθα-

νών υποτροπών. 

tients with EMP had conversion to multiple myeloma,

compared with 8% of the patients described by Knowling

et al. in 1983, and 17% of the patients described by Cor-

win and Lindberg in 1979. 

Patients who are diagnosed with primary EMP remain

under life-long medical observation, because, even if

therapy is successful, relapses or a generalized plasmacy-

toma still may appear years later. The use of positron

emission tomography may be helpful for the detection

of locally recurrent disease.
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