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Primer és metasztatikus cutan plasmocytoma: két beteg bemutatasa

Primary and secondary extramedullary cutaneous plasmacytoma:
a report of two cases
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OSSZEFOGLALAS

A bor extramedullaris plasmocytomdjdanak a kévetkezd
Sformadi ismertek: 1. A felszinhez kozeli osteolytikus csont-
lézi6 direkt borre valo raterjedése. 2. Metasztatikus cutan
plasmocytoma. 3. Primer cutan plasmocytoma. A meta-
sztatikus  plasmocytoma haematogen vagy lymhogen
disszemindcio utjan keletkezik legtobbszor a termindlis fa-
zishan. A primer cutan plasmocytoma a bérben 1évd plas-
masejtek monoklondlis, neoplasztikus proliferdcioja, mye-
lomas csontveld vagy egyéb szervi részvétel nélkiil. Ez a
forma nagyon ritka, eddig csak 35 esetet kozoltek. A ka-
zuisztikaban egy primer és egy szekunder, metasztatikus
cutan plasmocytoma keriil ismertetésre.

Kulcsszavak:
Myeloma multiplex - metasztatikus cutan
plasmocytoma - primer cutan plasmocytoma

SUMMARY

There are the following forms of extramedullary
plasmacytoma of the skin: 1) the direct spread of
underlying osteolytic bone lesion on the skin, 2)
metastatic (secondary) cutaneous plasmacytoma and 3)
primary cutaneous plasmacytoma. The metastatic
cutaneous plasmacytoma develops by hematogen or
lymphogen dissemination mostly in the terminal phase.
The primary cutaneous plasmacytoma is the
monoclonal, neoplastic proliferation of plasma cells in
the skin without myelomatous bone marrow or other
soft tissue involvement. This is a very rare form, 35
cases have been published so far. In this case report a
primary and a secondary cutaneous plasmacytoma are
presented.

Key words:
Multiple myeloma - metastatic cutaneous
plasmacytoma - primary cutaneous

A myeoloma multiplex a csontvel8i plazmasejtek (termi-
ndlisan differencidlt B lymphoid sejtek) monoklonilis,
immunglobulint termelé malignus daganata. A kérkép
diagnosztikus kritériumai a kovetkezdk: 1. Csontveld
plasmacytosis (>10%). 2. Monoklonalis immunglobuli-
nok megjelenése a szérumban és a vizeletben (monoklo-
ndlis gammopdtia), amelyek gyakran lytikus csontlesiok-
kal tarsulnak.

A malignus plasmasejtek rendszerint a csontvelben
proliferdlnak, de a betegség el6rehaladott, kés6i fazisaban
extramedullaris helyeken (vér, belsd szervek, lymphatikus
szervek, bdr, stb.) is megjelenhetnek. A primer cutan plas-
mocytoma rendkiviil ritka, eddig csupan 35 esetet kozol-
tek. A kovetkezSkben egy metasztatikus cutan plasmocy-
tomat (MCP) és egy primer cutan plasmocytomds (PCP)
esetet mutatunk be.
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Esetismertetés

1. beteg: 66 éves férfibeteg, aki kifejezett gyengeséggel, étvagyta-
lansaggal és deréktaji fajdalmakkal keriilt felvételre. Laborat6riumi
értékei koziil a kifejezett anaemia (RBC: 2,12T/L, Hgb: 63 g/l,
HCT: 0,20 E) és az enyhe veseelégtelenség (kreatin 368 microml/l,
C: 21,1 mmol) emelhet§ ki. Részletes csontrontgen vizsgalattal (ko-
ponya, borddk, scapula, gerinc) a koponya boltozati csontokon sza-
mos, valtoz6 nagysagu, kerekded felritkulds volt lathat6. A Th. XII
csigolya osszeroppant (kompresszids torés). Sternum punctio tor-
tént, amely myeloma multiplexet igazolt. VAD (vincristin, adriabla-
stin, dexamethason) séma szerint harom kemoterdpids ciklusban ré-
szesiilt és anaemidjanak korrigdldsa céljabol transzfiziét kapott. A
kezelés ellenére a beteg allapota nem javult.

A diagnézis feldllitdsa utdn, a 10. hénapban, a lagyékhajlatban,
az alhason és elszortan a végtagokon 0,5-3cm nagysdgu lividvo-
ros, tomott tapintatd cutan csomok jelentek meg (1. dbra). Egy cu-
tan csomo eltdvolitdsra keriilt, amelynek szovettan a kovetkezd
volt: Az epidermistdl hatdrzéndval elkiiloniilten a bdr teljes vastag-
sdgdra kiterjedd tumoros, plasmasejtes infiltracié lathat6. A plas-



1. abra

Félgomb alak, sima felszin, livid voros csomé
a lagyékhajlatban

2. dbra

(A) Az epidermist6l hatdrzona-
val elkiiloniilé tumoros, plasma-
sejtes infilracié lathaté (H&E,
eredeti nagyitds: 200x). (B) A
plasmasejtek tilnyomé tobbsége
atipusos, a normdlisndl nagyobb,
és jelentds résziik nagy maggal
és prominens nucleolussal ren-
delkezik (H&E, eredeti nagyitas:
1.000x)

masejtek tilnyomé tobb-
sége atipusos, a normalis-
ndl nagyobb, és jelentSs
részilk nagy maggal és
prominens  nucleolussal
rendelkezik.  El6fordul-
nak mitotikus alakok is.
Immunmorfolégiai vizs-
gélattal az infiltratum ho-
mogén CD38 és CDS56
pozitivitast mutat, kappa
Ig konnyildnc monoclo-
nalitdssal (2., 3. dbra).
Vélemény: cutan plasma-
cytoma, amely az ismert
myeloma multiplex extra-
ossealis  disseminaciéja-
nak felel meg.

A beteg a cutan dissze-
mindcié megjelenése utan
2 hénap milva exitalt.

2. beteg: 79 éves né6-
beteg, aki a jobb labsza-
ran 1évo, korabbi vénas
eredetli fekély hegében
egy hoénapja kialakulé
novedékek miatt jelent-
kezett jaré beteg rendelé-
siinkon. Felvételkor a
jelzett helyen exophyti-
kus, részben erodélt és
lepedékes, voroses-sziir-
kés szini tomott tumor
foglalt helyet néhdny
halvdny voros szind sa-
tellitdval (4. dbra). Inci-
zi6s  biopsia  tortént
melynek szovettana: a
borkimetszésnek megfe-
lel6en tumorosus, az epi-
dermist6l  hatdrzondval
elkiiloniils, az irha teljes
vastagsdgdra  kiterjedd
infiltratum ldthaté. Az
infiltritumot  tobbnyire
relativ nagysejtek alkot-
jak, amelyek részben
tobb magvu daganat-6-
ridssejteket is képeznek.
A daganat sejtek tovabba
finoman diszpergalt
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3. dbra
Immunmorfolégia. Az atipusos plazmasejtes infiltrdtum
CD38 (A) és CD56 (B) pozitivitdst mutat. A lambda
konnytlanc negativitas (C) és kappa konnyilanc pozitivi-
tas (D) monoklonalitdst bizonyit (Ultravision LP jelolt po-
limer immunperoxiddz detektdlds; eredeti nagyitds: A, B,
C és D 1.000x)



4. dbra
Exophytikus, részben erodalt, lepedékes, voroses sziirke
szind tumor satellitdkkal

transzparens chromatin szerkezettel és centrdlis nucleolussal, va-
lamint excentrikusan elhelyezked$ sejtmagokkal és boséges ba-
zofil cytoplasmdval rendelkeznek. Immunmorfolégiai vizsgalat-
tal a tumor sejtek CD38 pozitivy, MUMI pozitiv, kappa Ig
konnytlanc pozitiv, CD20, CD30, CDS5 negativ immunfenotipust
mutatnak (5., 6. dbra). Vélemény: plasmablastos infiltratum a
bdrben.

5. dbra
Primer cutdn plasmocytoma plasmablastos jelleggel.
(B) A daganatsejtek excentrikusan elhelyezkedd
sejtmagokkal, finoman diszpergalt chromatin szerkezettel,
centrdlis nucleolussal és béséges bazofil cytoplasmdval
rendelkeznek
(H&E, eredeti nagyitds: 1.000x)

Kivizsgalasakor csonteltéréseket (koponya, borddk) nem taldltunk.
A csont szcintigrdfia metasztazist nem igazolt. A hasi UH normalis
viszonyokat irt le, a ldgyéki régié UH vizsgilata reaktiv jellegl nyi-
rokcsom6 megnagyobbodast észlelt, amelyet a tlibiopszia is meger6-
sitett. A laboratériumi vizsgélat: enyhén gyorsult vorosvérsejt siillye-
dést, normalis Osszfehérje és fehérjefrakcid viszonyokat mutatott. Az
IgA szint kissé emelkedett (6,2 g/1), paraproteint a vérben kimutatni
nem tudtunk. A két alkalommal elvégzett Jamshidi biopsidval a
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5. dbra
Primer cutdn plasmocytoma plasmablastos jelleggel. (A)
Az epidermistdl hatarzondval elkiiloniild, az irha teljes 3
vastagsagara kiterjed6 tumorosus infiltratum lathat6 6. dbra

(H&E, eredeti nagyitds: 100x) Immunmorfolégia. A tumorsejtek CD38+ (A)
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6. dbra
Immunmorfolégia
A tumorsejtek CD20- (B), MUM1+ (C), kappa+ (D)
immunfenotipust mutatnak (Ultravision LP jelolt polimer
immunperoxiddz detektdlds; eredeti nagyitds: A, B, C és
D 1.000x)

csontveldben megtartott haemopoiesist észleltiink. Mindezek alapjan
a bér tumort primer cutdn plasmocytoménak véleményeztiik.
Kezelés: A daganatra 6 MV foton terdpidval 44 Gy dézissal besu-
gdrzas tortént, amelynek hatdsdra a tumor bérfekély hatrahagydsaval
visszafejlédott. Mastél éves megfigyelési id6 mellett sem lokalis re-
cidivat, sem disszemindcidra utald eltéréseket nem észleltiink.
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Megbeszélés

A myeloma multiplexhez tdrsulé bérjelenségek lehetnek
specifikusak és nem specifikusak. A specifikus tiinetek a
plasmasejtek bdrben valé proliferdcidjara vezethetSk
vissza és a kovetkezé formdkban jelenhetnek meg: 1. A
felszines csontok tumorszer( infiltracidjanak direkt rater-
jedése a borre. 2. Metasztatikus cutan tiinetek. 3. Primer
cutan plasmocytoma (3, 9).

A MCP a daganat lymphogen vagy haematogen terje-
dése soran jon létre. Rendszerint sima felszind, 1-5cm
nagysagu, kupola alaku, livid vorés csomoékban, plak-
kokban nyilvanul meg. Leggyakrabban a mellkason, ha-
ton, hason latjuk, de el6fordulhat az arcon, a hajas fejbd-
ron, a nyakon és a végtagokon is. Ritka lokalizaciénak
szamit a szemhéj, a nyelv, a scrotum és a perianalis terii-
let. Nem ritka, hogy a metasztatikus 1ézi6k a kordbbi
trauma helyén alakulnak ki. A cutan metasztdzisok rossz
prognosztikus jelnek tekinthetSk, mivel a betegség ag-
resszivitasat és a rovid tulélést jelzik. Differencial diag-
nosztikusan belsé szervi daganatok cutan metasztazisai-
ra és B-sejtes cutan lymphomadra kell elsdsorban gondol-
ni (2, 6, 1).

A PCP igen ritka betegség, az els6 lefrdsa 1949-bdl
szdrmazik és eddig az irodalomban 35 esetet kozoltek,
esetiink a 36 (11, 12, 7, 8, 13). A plasmasejtek monoklo-
nalis proliferacidjaként keletkezik a bérben, anélkiil, hogy
myelomads csontveld, illetve egyéb belsd szervi érintettség
lenne kimutathat6. A diagnézist a jellegzetes szovettani
kép, egy immunglobulin-ldnc expresszidja és a myeloma
multiplex ismételt kizdrasa alapjan lehet feléllitani. A PCP
IgG, IgA és Bence-Jones proteint termelhet, de IgD ter-
melés eddig nem fordult el6. Szovettanilag nem epider-
ban 1év6, pleomorf plasmasejtes infiltraciot latunk (10). A
daganat keletkezésének okdt nem ismerjiik. Eddigi megfi-
gyelések szerint a daganat tobbszor a locus minoris resi-
stentiae teriiletein jelentkezett (4). Transzplantdlt betege-
ken az Epstein-Barr virussal tarsult formajat észlelték ed-
dig ot esetben (14).

A PCP-t férfi predominancia jellemzi, a betegek atlag-
életkora 60 év. Klinikailag cutan, subcutan vordsbarna
vagy livides szinli csomokat, plakkokat latunk, a kifeké-
lyesedés, amelyet esetiink példaz, nagyon ritka. A 1ézidk
legtobbszor a torzson, végtagokon és az arcon helyezked-
nek el. PCP prognézisa jobb mint a a metasztatikus for-
maé. A f6 prognosztikus faktorokat a daganat mérete €s a
klinikai megnyilvanuldsa jelenti (szoliter versus multiplex
1€zi6k) (5). A betegek felében, jollehet hosszabb litencia
id6 utdn, progresszidval kell szamolni beleértve a sziszté-
mas érintettség kialakulasat is. Kezelésében az izolalt le-
ziok sebészi eltavolitasa sugdrterdpidval vagy a nélkiil, a
nagyobb, ill. multiplex gécok sugirkezelése kemoterdpid-
val vagy a nélkiil jon széba. Fontos a betegek kovetése.

A PCP differencidldiagnosztikdjaban elsédlegesen a
metasztatikus, szekunder bér plasmocytomadra kell tigyel-
ni, mivel a két forma szovettana azonos. Csontveld, csont
rtg (osteolytikus tiinetek), a periferids vér és a vizeletvizs-



gélat (paraproteinek) segitenek az elkiilonitésben. Gon-
dolni kell tovdbbd a cutan B-sejtes lymphomadra (kiilono-
sen cutdan marginalis zéna B-sejtes lymphomara), a kifeje-
zett plazmasejtes infiltracioval jard infekcids betegségek-
re (syphilis, borreliosis) ill. hdm és a vasculdris eredeti
daganatokra.

A myeloma multiplex nem specifikus bdrtiineteit a mo-
noklondlis immunglobulin (M-protein) depozicid, amyloi-
dosis (AL), makroglobulinaemia cutis (IgM taroldsos pa-
puldk) az orr follicularis spiculumai €s kryoglobulinae-
mia, tovdbba a POEMS syndroma, €s difftiz, normolipiae-
mias lapos xanthomak alkotjdk (10).

Kazuisztikdnkban ritka, a plasmocytomdhoz tarsuld
specifikus bdrtiineteket mutattunk be primer cutan és sze-
kunder, metasztatikus formdkban. A metasztatikus esetiink
az irodalmi adatokat példdzta, mind a klinikai tiineteket,
mind pedig a rossz prognézist illeten. Primer cutan plas-
mocytomds betegiink klinikai tiinetei eltértek az eddig ko-
z0lt formaktol, mivel azok eroddlt, részben kifekélyesedd,
exophitikus daganat képében nyilvdnultak meg. A cutan
plasmocytoma diagndzisat mindkét formédban szovettani,
illetve immunhisztokémiai vizsgdlattal éllitottuk fel. Fon-
tos a primer és a szekunder alakok elkiilonitése és a PCP
esetek hosszantart6 kovetése.
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