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Multipl Miyelom ile Iliskili Ekzoftalmus

Exophthalmos Associated with
Multiple Myeloma: Case Report

OZET Multipl miyelom, kemik iliginden koken alan plazma hiicrelerinin kétii huylu proliferasyo-
nudur. Multipl miyelom genellikle kemik iliginde sinirli kalmaktadir, nadiren kemik iligi dis1 tu-
tulum olusturmaktadir. Multipl miyelomlu hastalarda okiiler komplikasyonlar gériilebilir. Yaygin
okiiler bulgular korneada kristal depositleri, eksudatif makula dekolmany, silyer cisim kistleri ve
retinal hemorajilerden olusmaktadir. Bu bulgular artmis kan viskozitesi ve dokularin plazma hiic-
releri tarafindan infiltrasyonuna baglh gelismektedir. Orbitanin multipl miyelom tarafindan tutu-
lumu nadirdir. Otuz yedi yasinda kadin hasta, ti¢ haftadir sol goz kapaginda sisme ve diistikliik ile
klinigimize bagvurdu. Sol gézde ekzoftalmus mevcuttu ve sol goz hareketleri kisitliydi. Gérme kes-
kinligi sag gozde tam, sol gozde 0,7 diizeyindeydi. Fundus muayenesi iki tarafli dogaldi. Orbital
manyetik rezonans tetkikinde orbitada soliter kitle izlendi. Yapilan kemik iligi ve orbital biyopsi so-
nucu plazma hiicreli neoplasm tanis1 kondu. Bu nedenle, ekzoftalmuslu olgularda, orbitada sinir-
lan diizensiz kitle varliginda metastatik bir lezyon olabilecegi hatirlanmali ve tam bir sistemik
muayene yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Ekzoftalmos; orbita tiiméorleri; plasmasitom

ABSTRACT Multiple myeloma is a malignant proliferation of plasma cells that originates from the
bone marrow. Multiple myeloma is usually restricted to the bone marrow, extramedullary involve-
ment is uncommon. Ocular complications can be seen in patients with multiple myeloma. Com-
mon ocular manifestations include crystal deposition in the cornea, exudative macular detachment,
ciliary body cysts and retinal hemorrhages. These findings occur with increased blood viscosity and
tissue infiltration by plasma cells which were pathological processes of multiple myeloma. Orbital
involvement by multiple myeloma is rare. A 37 year-old woman presented with ptosis and swelling
on the left eyelid of 3 weeks' duration. Unilateral exophthalmos and restricted ocular motility were
seen on the left eye. Visual acuity was 10/10 in her right eye and 7/10 in her left eye. In both eyes,
fundus examination were normal. Magnetic resonance of the orbit showed a solitary mass in the left
orbit. Bone marrow and orbit biopsy were performed and the diagnosis of plasma cell neoplasm was
established. For this reason, in the exophthalmos cases which have a mass with irreguler border in
orbit, metastatic lesions should be remembered and total systemic examination must be done.
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ultipl miyelom (MM), genellikle 40 yasindan sonra ortaya ¢ikan,

plazma hiicrelerinin monoklonal malign proliferasyonu sonucu

olusan ve kemik yikimina neden olan bir neoplazidir. MM sik-
likla kemik iliginde sinirli kalmakta, nadiren kemik iligi disinda tutulum
gozlemlenmektedir.!
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MM’de kornea, konjonktiva, iris, silyer cisim,
koroid ve sklera etkilenebilmektedir.

Orbital tutulum genellikle tek taraflidir ve sik-
likla yavas ilerleyen agrili ekzoftalmus, ¢ift gérme
ve gorme keskinliginde azalma siklilikla karsilagi-
lan semptomlar arasindadir.??

MM’de lokal kemik yikimi olmadan orbital tu-
tulum olmasi olduk¢a nadirdir, tiim orbital timor-
lerin %1’inden daha az siklikta goriilmekte ve bu
tutulum hastaligin ilk bulgusu olabilmektedir.*

Biz, bu sunumda ilk yakinmas: ekzoftalmus
olan MM tanis: alan olguyu sunmay1 amacla-
dik. Olgudan bu sunum i¢in bilgilendirilmis olur
alind1.

OLGU SUNUMU

Otuz yedi yasinda kadin hasta, sol géz kapaginda
sislik yakinmasi ile klinigimize bagvurdu. Yapilan
harici muayenede sol gozde ekzoftalmus ve hipo-
globus mevcuttu. Goz hareketleri her yone kisitl,
hafif derecede kemozis, iist goz kapagi 6demli, eki-
motik ve pitotik goriiniimdeydi (Resim 1). Yapilan
oftalmolojik muayenesinde gorme keskinligi sag
gozde tam, sol gozde 0,7 diizeyindeydi. Isik ref-
leksleri iki tarafli dogal, rolatif afferent pupil de-
fekti
muayenesinde iki tarafli kornea ve lens dogaldi.

yoktu. Biyomikroskobik 6n segment
Hertel ekzoftalmometrede sag g6z 17 mm, sol goz
24 mm Olciilen solda ekzoftalmus mevcuttu. Goz
i¢i basinglar sag goz 14 mmHg, sol gz 24 mmHg
olarak saptandi. Fundus muayenesinde her iki goz

dibi dogald.

Hastanin kontrastli ve kontrastsiz manyetik
rezonans (MR) tetkikinde, sol orbitada tist rektus
kasi ile orbita tavani arasinda lokalize, ekstrakonal
yaklasik 3,5-4 c¢cm boyutlarinda orbita tavanini
erode eden frontal siniis icine kismen uzanan st
rektus kasi ile ayirt edilemeyen solid kitle saptandi
(Resim 2, 3).

Hastanin hematolojik incelemesinde beyaz
kiiresi: 2010/mm?, hemoglobin: 9,0 g/dL, hemato-
krit: %28,5, eritrosit sedimantasyon hizi: 98 mm/
saat oldugu goriildii. Hastanin mevcut hematolojik
parametrelerle sistemik bir hastalik olabilecegi dii-
stiniilerek hematoloji birimine yonlendirildi.
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RESIM 1: Sol gozde ekzoftalmus, hipoglobus, goz kapaginda sislik ve hafif
kemozis gorulliyor.
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

RESIM 2: Orbita MR tetkikinde, sol orbitada (st rektus kast ile orbita tavani
arasinda lokalize yaklasik 3,5-4 cm boyutlarinda solid kitle gértluyor.

Hasta hematoloji klinigine yatirildi ve hastanin
kliniginde sol goz kapagindaki sisligin ve kemozi-
sin arttig goriildii (Resim 4). Hastanin tan1 amagh
yapilan ileri tetkiklerinde mikroglobulin: 4570 ug/L,
protein elektroforezin de albiimin: %40,01, alfa 1:
92,72, alfa 2: %8,08, beta: %41,60, gamma: %7,58,
immiinofenotipleme CD138(+), lambda (+), retikii-
ler lifler derece 3, saptanda.

Hasta Hematoloji klinigince yapilan kemik
iligi biyopsisi neticesinde plazma hiicreli miyelom
tanisi aldi. Hastanin orbital kitlesinin etiyolojisini
saptamak ve ayirici tanist amactyla yapilan orbital
biyopsi neticesinde plazma hiicreli miyelom infilt-
rasyonu sonucu gelmesi metastaz oldugunu gos-
terdi.
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RESIM 3: Kontrastii MR'de kitlenin homojen kontrast tutulumu gériiliiyor.

RESIM 4: Sol g6z kapagi sisliginde ve kemoziste artis gériiliiyor.
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

Hasta Hematoloji klinigince yedi ay takip
edildi ve iki kiir kemoterapi (siklofosfamid+borte-
zomib, lenalidomid+deksametazon) ve dig mer-
kezde orbitadaki kitleye yonelik toplam 10
fraksiyon 300 cGy (toplam 3000 cGy) radyoterapi
uygulandi ve goz kapagindaki sisligin geriledigi ve
kemozisin kayboldugu goriildii (Resim 5). Hasta-
nin kontrol MR’si 6nceki goriintiileri ile kiyaslan-
diginda belirgin regresyon saptandi (Resim 6).

TARTISMA

Orbital tutulum MM’de olduk¢a nadirdir. MM
kemik iliginde plazma hiicrelerinin progresif cogal-
mastyla karakterize siklikla 40-70 arasinda goriilen
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ve goriilme siklig1 ileri yas ile artan bir tiimordiir.
Genellikle kemik iliginde sinirh kalir, nadiren kemik
iligi diginda tutuluma neden olabilmektedir."”

Kemik iligi diginda tutulum MM’nin ¢esitli
formlarinda karsimiza gikar. Bunlar plazmositom,
primer ekstramediiller plazmositom ve nekrobiyotik
ksantograniilomdur. Plazmositom, diger iskelet lez-
yonlar1 yoklugunda monoklonal plazma hiicrelerinin
izole tiimoriidiir. Primer ekstramediiller plazmositom
kemikten ziyade yumusak dokulari tutan plazma
hiicre tiimoriidiir. Bu tiimor genellikle iist solunum
yollar1 ve orbitay1 gevreleyen siniisleri etkilemekte-
dir. Nekrobiyotik ksantograniilom g6z kapaklar1 ve
periorbital dokular: tutan sert cilt ve cilt alt1 nodil-
lerle karakterize nadir bir histiyositik hastaliktir.®®

MM’de g6z genellikle etkilenmektedir. Goz
tutulumuna ait bulgular plazma hiicrelerinin do-
kulara yerlesmesi ve kan viskozitesinin artigina

bagli olarak cesitlilik gostermektedir.

RESIM 5: Radyoterapi ve kemoterapi sonras sol g6z kapaginda sisligin
azaldigi ve kemozisin kayboldugu gértiliyor.
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

RESIM 6: Olgunun tedavi sonrasi kontrol MR’sinde belirgin regresyon
goraliyor.

69



Hiiseyin MAYALI ve ark.

MULTIPL MIYELOM ILE iLISKILI EKZOFTALMUS

Korneal kristalin depositler, konjonktival he-
moraji, siliyer cisim kistleri, retinal hemorajiler,
koroidal katlantilar, retinal kanamalar gibi ya-
kinma ve bulgular kargimiza ¢ikabilir.#'3 Bizim ol-
gumuzda korneada herhangi bir birikinti yoktu ve
fundus muayenesinde patoloji saptanmad.

Orbita tutulumu MM’de olduk¢a nadirdir.
Orbital tutulumda ekzoftalmus yaygin bir bulgu
olarak karigimiza ¢ikmaktadir.?#1011.14 Ekzoftal-
mus disinda ¢ift gérme, gérme azalmasi, goz ka-
paklarinda sisme ve ekimoz, kemozis, artmis goz
ici basinci ve pitozis diger bulgular arasinda-
dir.6#912 Orbital tutulumda tekrarlayan periorbi-
tal seliilit ve kanamali kist gibi farkli klinik
bulgular da bildirilmistir."® Diger orbital tutulum
yapan tiimorlerin aksine orbital plazmositom na-
diren agrihidir.'®

Bizim olgumuzun harici muayenesinde belir-
gin bir ekzoftalmus, pitozis ve kemozis mevcuttu.
Olgunun etkilenen goziinde gorme keskinliginde
hafif diizeyde diisiiklitk ve goz ici basincinda yiik-
seklik saptandi. Olgunun kontrasthi ve kontrastsiz
MR tetkikinde, sol orbitada tist rektus kas: ile orbita

cm boyutlarinda orbita tavanini erode eden frontal
siniis i¢ine kismen uzanan st rektus kast ile ayirt
edilemeyen homojen kontrast tutulumu gosteren
solid kitle saptandi. Olgunun kemik iligi biyopsisi
sonucu plazma hiicreli miyelom tanis: almasi, mev-
cut MR sonucuyla taninin tam olarak konulmasi
miimkiin olmadigindan metastaz mi1 yoksa lenfoma
ve rabdomiyosarkom gibi orbital yerlesimli timor-
lerden ayiric tanisinin yapilmast i¢in hastaya tara-
fimizca biyopsi yapildi. Orbital kitle biyopsisi
sonucu plazma hiicreli miyelom infiltrasyonu so-
nucu gelmesi metastaz oldugunu gosterdi.

MM’de baslangi¢ tedavisi radyoterapidir. Ke-
moterapi ve cerrahi, tekrarlayan inat¢1 tiimorlerde
tedavi segenekleri arasindadir.'”'® Olgumuza 10
fraksiyon radyoterapi ve iki kiir kemoterapi uygu-
landi. Tedavi sonrasi sol géz kapagindaki sisligin
azaldig1 ve kemozisin kayboldugu goriildii.

Sonug olarak, MM sistemik tutulumu olan bir
hastaliktir, ama bazen orbital tiimor olarak ortaya
cikabilir. Orbitada sinirlar1 diizensiz bir kitle sap-
tanan olgularda metastatik bir lezyon olabilecegi
hatirlanmali ve tam bir sistemik muayene yapil-

tavani arasinda lokalize, ekstrakonal yaklasik 3,5-4 malidir.
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