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SOUHRN

Solitarni extramedularni plazmocytom (SEP) je velmi vzacné maligni onemocnéni. Osmdesat procent SEP se objevuje
v oblasti hlavy a krku. V dalSich lokalitdch se jedna ¢asto o ndhodny histopatologicky nélez.

Hlavni Ié¢ebnou modalitou SEP v oblasti hlavy a krku je radioterapie, ktera umoznuje dosahnout lokalni kontroly
v 80—-100 % pfipadl. Diskutovana je davka radioterapie a klinicky cilovy objem, pfedevsim potfeba ozafovani spadovych
lymfatickych uzlin s ohledem na toxicitu I1é¢by. Radioterapie s modulovanou intenzitou je novym lééebnym pristupem,
umoznujicim snizeni toxicity 1é¢by.

Klicova slova: solitarni extramedularni plazmocytom, radioterapie.

SUMMARY

Vosmik M., Maisnar V.: Solitary extramedullary plasmacytoma: diagnostics and therapy

Solitary extramedullary plasmacytoma (SEP) is a very uncommon malignant disease. Eighty percent of SEP occurs in
head and neck region. Other localizations of the disease are often accidental histopathological findings.

The main therapeutic modality in SEP of head and neck region is radiotherapy, which enables to achieve local control
in 80—100% cases. The dose of radiotherapy and clinical target volume are discussed, mainly the necessity of lymph
node irradiation considering the treatment toxicity. Intensity-modulated radiotherapy is a new radiotherapy approach

which offers a treatment toxicity reduction.
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Uvod

Solitarni extramedularni plazmocytom (SEP) je vel-
mi vzacné maligni onemocnéni, jeho incidence se od-
haduje na 0,4 na 1 000 000 obyvatel ro¢né. SEP re-
prezentuje pfiblizné 3 % malignit plazmatickych bunék,
nejcastéji se objevuje v 5.—6. dekadé zivota a 3—4krat
Castéji jsou postizeni muzi [1-3].

Diagn6za je zaloZena na histopatologickém priika-
zu postizeni mékkych tkani malignimi plazmatickymi
bunkami, pfi sou¢asném vylouceni destrukce skeletu
a okultniho postizeni dalSich lokalit (pfedevSim infiltra-
ce kostni dfené). Vétsina pripadl SEP vychazi z ob-
lasti hornich dychacich a polykacich cest (80 %), nej-
Castéji nazofaryngu, vedlejSich dutin nosnich,
orofaryngu a laryngu [1-3]. Byla ov8em popséana, vét-
Sinou formou kazuistickych sdéleni, cela fada dalSich
lokalit postizenych SEP (mocovy méchyf, vajecnik,
déloha, &titna zlaza, trachea, jatra, ledviny, klize, prs,
CNS a dalsi).

Symptomy onemocnéni souviseji s primarni loka-
lizaci tumoru. Nejcastéji Ize tedy ocekavat manifesta-
ci ve formé polykacich obtizi, odynofagie, obstrukce
dychacich cest, epistaxe, lokalizované bolesti apod.,
muUze se objevit i primarné spadova lymfadenopatie.
VySetfenim je nasledné nalezeno stopkaté nebo nad
okoli vystupujici submukoézni lozisko tmavé Cervené
az nasedlé barvy, které pfi manipulaci snadno vyble-
dava. Ulcerace a nekrdéza neni typicka, je znamkou
pokrocilosti tumoru. Postizeni lymfatickych uzlin

v lokalité hlavy a krku byva zaznamenano v 8-30 %
pfipadu (tab. 1).

Material pro histologickou diagnézu byva obvykle
ziskan biopsii loZiska. Tenkojehlova biopsie s naslednym
cytologickym zpracovanim neni pokladana za dosta-
te€nou, Ize ji ovSem vyuzit napfiklad pro ovéreni lym-
fadenopatie Ci recidivy jiz prokdzaného plazmocytomu.
Biopsie musi byt hluboka, protoZze sliznice mlze byt
ztlustéla pfitomnou zanétlivou reakci. Mikroskopicky
je zastizena proliferace CD38 pozitivnich plazmatickych
bunék rozptylenych v matrix. Jaderné a bunééné aty-
pie byvaji minimalni. Od reaktivni infiltrace plazmatic-
kymi burikami je plazmocytom odli§en imunohistoche-
mickym prikazem monoklonalniho lehkého nebo
tézkého fetézce protilatky.

Lokalnimi zobrazovacimi metodami byvaji pocita-
Cova tomografie a magneticka rezonance. VySetfeni
musi zhodnotit rozsah primarniho loziska i spadové lym-
fatické uzliny.

Laboratorni vySetfeni zahrnuje krevni obraz, bioche-
mické vysetieni, elektroforézu a imunoelektroforézu
séra a moci. M-protein byva detekovan vétSinou do
25 % ptipadt [4]. Jeho vy$Si hladiny upozoriuji na vyssi
riziko diseminace onemocnéni a tim i horSi progndzu.

K vylou¢eni mnohocetného myelomu je nutné pro-
vedeni rentgenového vySetieni skeletu a alespori cyto-
logického vySetieni kostni dfené. V posledni dobé je
k dispozici pozitronova emisni tomografie, ktera se stala
standardni soucasti predléCebného vySetreni solitarni-
ho plazmocytomu.
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Table 1. Locoregional control, risk of progression to multiple myeloma and recommendations for regional lymph node irradiation.

Review of literature

Author: | Number ofcases | et nodes a [ Locoregfonal [ Progresion to mtle] Recommencaton o
Mayr et al. [12] 13 1 (8%) 92 23 yes
Shih et al. [13] 10 3 (30%) 80 20 yes
Liebross et al. [9] 22 not reported 95 32 yes (selective)
Susnerwala et al. [10] 25 2 (8%) 67 8 no
Bush et al. [14] 10 2 (20%) 80 40 yes (selective)
Jyothirmayi et al. [15] 7 not reported 86 43 no
Tsang et al. [16] 14 not reported 87 50 yes (selective)
Bolek et al. [8] 10 2 (20%) 100 33 yes
Strojan et al. [11] 31 7 (23%) 20 8 no
Chao et al. [17] 16 not reported 100 31 yes
Tour”ier;i?"’[‘;‘feard et 17 2 (13%) 72,8 31 yes (selective)
Michalaki et al. [2] 10 not reported 80 20 no
Ozsahin et al.
(multicentrical 52 not reported 78% 36% -
retrospective study) [5]

Lécba

Solitarni extramedularni plazmocytomy jsou vyso-
ce radiosenzitivni naddory. Radioterapie ve stfednich
davkach umozriuje lokalni kontrolu v 80—100 % pfipa-
da. Horsi lokalni kontrolu v nékterych retrospektivnich
souborech (tab. 1) Ize vysvétlit nizkymi davkami radio-
terapie.

Samostatny chirurgicky vykon u SEP v oblasti hla-
vy a krku je pokladan za nedostatecCny, a to i v pfipadé
negativnich histopatologickych okrajli [5]. Pokud se jed-
né o nalez SEP v histopatologickém preparatu v jiné
lokalité, indikace radioterapie je zvazovana podle moz-
nosti ozafeni dané oblasti a radikality provedeného
vykonu.

Pro pouziti chemoterapie Ci jakékoliv systémové Ié¢-
by neni v pfipadé lokalizovaného SEP od(ivodnéni [6].

V radioterapii SEP vSak zUstavaji nékteré kontro-
verze, predevsim z diivodl malého mnozstvi pacien-
tll, hodnocenych v retrospektivnich souborech. Prvni
je otazka davky zarfeni, druhou je velikost cilového
objemu.

Davky v citovanych retrospektivnich studiich se
pohybovaly mezi 35 a 60 Gy. LéCebna postupy UK
Myeloma Forum (British Society for Haematology) do-
porucuji pro SEP do velikosti 5 cm aplikaci davky
40 Gy ve 20 frakcich a pro velké nadory vétSi nez 5 cm
davku az 50 Gy [6]. Podle nedavna publikace Tournier-
-Rangeardové et al. je minimalni davka 45 Gy na oblast
cilového objemu spojena s lepSsi lokalni kontrolu a pfe-
Ziti bez znamek nemoci [7].

Ozarovani spadové lymfatické oblasti je otazkou
velice spornou. Néktefi autofi obhajuji tento pfistup
z dlivod(l 8—-30% rizika mozného subklinického posti-
zeni a vynikajicich vysledkd dosazenych pfi zavzeti
lymfatickych oblasti do cilového objemu [8, 9]. Publi-

kované postupy UK Myeloma Forum [6] doporucuji oza-
fovani prvnich spadovych lymfatickych uzlin v pfipadé
vyskytu SEP v oblasti Waldeyerova okruhu. Podle zmi-
fované publikace francouzskych autor( [7] by méla byt
prvni spadova lymfatickd oblast ozafovana v pfipadé
vysokého rizika postizeni, a to je vyskyt SEP v oblasti
dutiny Ustni, orofaryngu a nazofaryngu nebo objemné
nadory. Davka na oblast spadovych uzlin by podle au-
torl méla byt alespon 36 Gy. Oponenti ozafovani spa-
dovych uzlin argumentuji excelentnimi vysledky
i v souborech, ve kterych byla ozafovana pouze oblast
primarniho loziska. Druhym divodem proti rozSifovani
cilového objemu je vysoké riziko pozdni toxicity radio-
terapie v oblasti ozafovanych sliznic a pfedevSim slin-
nych Zlaz [2, 10, 11]. Chronicka xerostomie mlze byt
hlavnim diivodem snizeni kvality Zivota po radioterapii
v oblasti hlavy a krku. K vyfeSeni sporu by mohlo pfi-
spét pouziti nové ozafovaci techniky — radioterapie
s modulovanou intenzitou, ktera snizuje poskozeni vel-
kych slinnych zlaz a tim i riziko pozdni xerostomie.

Polécebné sledovani

Sledovani pacientl po |é¢bé SEP je zaméfeno jak
na lokalni kontrolu onemocnéni, tak na jeho systémo-
vé projevy s ohledem na moznou progresi do mnoho-
¢etného myelomu. Lokalni kontrola je provadéna ve
spolupraci se specialisty pfislusného oboru (obvykle
otorhinolaryngologem) a za pomoci riznych zobrazo-
vacich metod. Systémova progrese je obvykle zachy-
cena nejdfive laboratorné (vysoka sedimentace, pfitom-
nost M-komponenty). Riziko progrese SEP do obrazu
mnohoc¢etného myelomu je 8-50 % (tab. 1.).

V pfipadé lokalni recidivy SEP zUstava lécebnou
moznosti reiradiace (vlastni zkusenost autort). Pfi sys-
témoveé progresi onemocnéni se l1écba fidi protokoly pro
Ié¢bu mnohocetného myelomu.
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Zaver

Radioterapie je Ié¢bou volby solitarniho extramedu-

larniho plazmocytomu z divodd velmi dobré lokalni
kontroly onemocnéni.
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