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Anamnese und Befund

Ein 61-jahriger Patient stellte sich im No-
vember 2020 zur ,Kontrolle bei Orbitatu-
mor rechts, am ehesten entziindlich” in
unserer Klinik vor. Der Patient beklagte
eine Sehverschlechterung am rechten Au-
ge, sowie Schmerzen und eine Schwel-
lung der Augenlider seit 1 Monat. Wei-
tere Symptome waren ein Exophthalmus
(@ Abb. 1), ein relativ afferenter Pupillen-
defekt (im Folgenden als RAPD abgekiirzt)
sowie Doppelbilder.

Bei der klinischen Untersuchung be-
stand ein bestkorrigierter Visus am rech-
ten Auge von 0,4 und am linken Auge
von 1,0. Im vorderen Augenabschnitt am
rechten Auge sahen wir eine Bindehaut-
chemosis und eine beginnende Katarakt
bei sonst regelrechtem Befund und im hin-
teren Augenabschnitt eine Papillenschwel-
lung (B Abb. 2). Das linke Auge zeigte einen
regelrechten Befund.

Eigenanamnestisch war ein multiples
Myelom vom Typ IgG Kappa bereits vor-
bekannt, welches erstmals im November
2018 extern diagnostiziert und weswegen
der Patient chemotherapeutisch behan-
delt wurde. Im Zuge des Auftretens der
aktuellen okularen Symptomatik wurde im
Oktober 2020 extern eine Biopsie der orbi-
talen Raumforderung durchgefiihrt, wel-

che die Diagnose eines entziindlich be-
dingten Pseudotumors (IOIS) ergab.

Therapie und Verlauf

Bei der externen Erstbehandlung zeigte
sich initial ein deutlicher Riickgang der
Symptomatik unter antientziindlicher The-
rapie, was die externe Diagnose zundchst
bestatigte. Wir erhdhten somit die Ste-
roidtherapie von 10mg auf 100mg De-
cortin per os und vereinbarten einen Ter-
min zur erneuten Magnetresonanztomo-
graphie (im Folgenden als MRT abgekiirzt)
sowie zur Re-Biopsie der orbitalen Raum-
forderung in 2 Wochen. Jedoch stellte sich
der Patient bereits nach 1 Woche mit aku-
ter Sehverschlechterung am rechten Auge
vor. Der Visus war nun auf 1/50 Meter-
visus reduziert. Es zeigten sich uns eine
Ptosis mit prominentem Exophthalmus so-
wie eine ausgepragte Papillenschwellung.
Der Patient wurde zur intravendsen Stero-
idtherapie mit Cortison 250mg stationar
aufgenommen. Darunter kam es erneut
zu einer Besserung der klinischen Symp-
tomatik, woraufhin wir ein erneutes MRT
sowie eine Re-Biopsie der Raumforderung
durchfiihrten. Gegeniiber dem vom Pati-
enten mitgebrachten MRT vom Oktober
2020 zeigte sich eine gréBenprogredien-
te, Uiberwiegend intraorbitale intrakonale
Raumforderung rechts. Auch links zeigte

Abb. 1 A Exophthalmus rechts bei Erstvorstellung im November 2020
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Abb. 2 A Das Papillen-OCT zum Zeitpunkt der Erstvorstellung im November 2020 zeigte eine Papillenschwellung rechts. Die
griinen Kreise zeigen jeweils die Papille, der blaue Strich rechts zeigt die Papillenschwellung und der blaue Strich links eine

physiolgisch konfigurierte Papille

sich eine groBenprogrediente intraorbita-
le, intrakonale Raumforderung (@ Abb. 3).
Beschwerden am linken Auge hatte der Pa-
tient wahrend des Behandlungszeitraums
nicht.

Die erneute Biopsie ergab ein dif-
fuses lymphatisches Infiltrat, und nach
Durchfiihrung  immunhistochemischer
Untersuchungen konnten Infiltrate des
multiplen Myeloms mit Leichtkettenex-
pression von Kappa nachgewiesen werden
(@ Abb. 4a-d).

Ein erneut durchgefiihrtes Staging
ergab keinen weiteren Manifestations-
nachweis, und im Januar 2021 erfolgte

die Radiotherapie der Orbitae. Nach dem
Beschluss der Tumorkonferenz wurde ein
neues Chemotherapieprotokoll fiir den
Patienten erstellt.

Bei der letzten Verlaufskontrolle Ende
Juni 2021 zeigten sich ein Visusanstieg
auf 0,7 am rechten Auge sowie ein deut-
licher Riickgang der Papillenschwellung
(@ Abb. 5) und im MRT eine komplette Re-
mission der Lymphommanifestation rechts
orbital sowie ein unauffalliger Befund der
Orbita links (B8 Abb. 6).

Fazit und Diskussion

Beim multiplen Myelom handelt es sichum
ein niedrigmalignes Non-Hodgkin-Lym-
phom, welches durch eine Infiltration des
Knochenmarks durch klonale Proliferation
atypischer Plasmazellen charakterisiert ist
[1]. Dabei kommt es zu einem abnormen
Anstieg in der Produktion von Immunglo-
bulinen wie IgG, IgM etc,, welche im
Serum oder Urin nachgewiesen werden
konnen [2].

Multiple Myelome machen ca. 10% al-
ler malignen hamatologischen Erkrankun-
gen aus, wobei extramedulldre Infiltratio-
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Abb. 3 A DasMRT(T2-Wichtung)zeigteindeut-
liches Kontrastmittelenhancement der rechten
Orbita sowie ein geringfiigiges Kontrastmittel-
enhancement der linken Orbita. Die Pfeile zei-
gen jeweils die orbitale Raumforderung

Abb. 4 A aPlasmazelleninderHE-Farbung.bPlasmazelleninderCD-138-Farbung.cExpressionderKappa-Leichtkette.d Feh-
lende Expression der Lambda-Leichtkette
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Abb. 5 A Deutlicher Riickgang der Papillenschwellung rechts im Papillen-OCTvom Juni 2021. Die griinen Kreise zeigen je-
weils die Papille. Der blaue Strich rechts zeigt einen deutlichen Riickgang der Papillenschwellung und links eine physiologisch

konfigurierte Papille

nen nur in 3% aller multiplen Myelome
vorkommen und meist mit schlechteren
Prognosen einhergehen [3-5]. Orbitale In-
filtrationen sind dabei eine unibliche Lo-
kalisation und kommen extrem selten vor.
Sie machen nur ca. 1% aller orbitalen Tu-
moren aus und gehen mit schlechteren
Uberlebensraten im Vergleich zu anderen
extramedulldren Infiltrationen einher [3,
4, 6]. Die haufigste Lokalisation orbitaler
Plasmozytome ist dabei extrakonal supe-
rotemporal in der Orbita und stellt da-
mit eine wichtige Verdachtsdiagnose bei
Gewebeproliferationen im superotempo-
ralen, orbitalen Quadranten dar [2]. Symp-

tomatisch auffallen kdnnen dabei ein Ex-
ophthalmus, Doppelbilder oder ein Visus-
verlust [7].

Der Fall beleuchtet unserer Ansicht
nach diagnostische Unsicherheiten und
Abwdgungen, die im Umgang mit mitge-
brachten Vorbefunden notwendig sind.

Sollten auswértige Befunde infrage ge-
stellt und hausintern wiederholt werden
oder sollte man zundchst immer von der
Plausibilitdit und Giiltigkeit der Befunde
ausgehen. Im dargestellten Fall fiihrte die
Ubernahme der auswirtigen Befunde da-
zu, dass initial an der Diagnose Pseudotu-
mor orbitae festgehalten wurde, die sichim

Verlauf, wie oben beschrieben, als nicht zu-
treffend herausstellte. Der Biopsiebefund
wurde erst nach deutlicher klinischer Ver-
schlechterung infrage gestellt und wieder-
holt, was dann verspdtet zur richtigen Dia-
gnose — orbitales Plasmozytom - fiihrte.
Dabei bleibt offen, ob eine friihere endgil-
tige Diagnose und einsetzende Therapie zu
einem besseren finalen Ergebnis gefiihrt
hatte.

Auch wenn die Biopsie bis heute den
Goldstandard bei orbitalen Lasionen dar-
stellt, ist auch diese nicht unfehlbar. Neben
dieser kommt der Bildgebung, insbeson-
dere dem MRT, eine zentrale Bedeutung
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Abb. 6 A Komplette Remission der Lymphom-
manifestation der rechten Orbita (T1-Wich-
tung). Linksseitig zeigt sich ebenfalls keine
Raumforderung der Orbita

zu. Mithilfe neuer MRT-Sequenzen, DWI
(,diffusion weighted imaging”) und DCE
(,dynamic contrast enhanced imaging”)
konnenzusatzliche Informationen tiber die
Herkunft und Entitdt der orbitalen Raum-
forderung gewonnen werden. Dabei ba-
siert die DWI-Sequenz auf dem Prinzip der
Diffusion von Wasser in Geweben, welche
in malignen Raumforderungen reduziert
sein kann (sog. Diffusionsrestriktion) [8,
9]. Die DCE-Sequenz hingegen liefert In-
formationen zur Tumorvaskularisation. In
einer Studie von Ro SR et al. aus dem Jahr
2015 konnte gezeigt werden, dass die An-
wendung der beiden oben beschriebenen
MRT-Sequenzen die Spezifizitdt und Sen-
sitivitat der radiologischen Diagnostik in
der Differenzierung benigner und mali-
gner orbitaler Raumforderungen deutlich
erhdéhen kann und diese damit routinemé-
Rig bei oben genannten Fragestellungen
verwendet werden sollten [8].

Zusammenfassend Idsst sich sagen,
dass auch die diagnostische Aussage-
kraft von Biopsien stets kritisch bewertet
werden sollte. Bei schlecht abgrenzbaren
orbitalen Raumforderungen mit klinisch
entziindlichen Aspekten (Schwellung, ver-
starkte Perfusion usw.) kann das Erkennen
von reprdsentativem Gewebe erschwert
sein. Darliber hinaus kdénnen orbitale
Infiltrate auch abhdngig vom gewdhl-
ten Zugang unter Umstanden schwer
erreichbar sein.

Bei Diskrepanz zwischen Biopsie und
klinischem Verlaufsollteninjedem Fall eine
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Neuevaluation und ggf. eine Re-Biopsie bei
unsicheren Befunden erfolgen.
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