Plasmocitoma solitario de cabeza. Presentacion de dos casos
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RESUMEN

Se trata de un tumor de baja frecuencia constituido de

neoplasica diseminada de células plasmaticas que se

células plasmaticas que pueden aparecer anivel de cabeza caracterizaba por marcada proteinuria y dolores
y cuello. Estos constituyen menos del 1 % de las neoplasias ygegg Rustizky en 1873 acufid el término de mieloma

malignas de esta region. Deben ser diferenciados del
mieloma multiple, lo que puede ser dificultoso porque un
variable porcentaje va asociado a un desarrollo mas
tardio de esta patologia. Describimos dos casos de
plasmocitoma solitario parietal. La clinica, diagnéstico

y los problemas terapéuticos (radioterapia, cirugia o

combinaciéon de ambos) son discutidos y revisados en la
literatura.

Palabras clave: Plasmocitoma 6seo.
Extramedular: base de craneo. Fosa nasal.

Laringe.

SUMMARY

Solitary plasmocytoma is arare plasmactic cell tumor
occurring in the head and neck. These constitute, less
than 1 % of all head and neck malignancies. They must be
differentiated from multiple myeloma because a varying
percentage may be associated at a later date with the
development of multiple myeloma. We describe two cases
of plasmocytomas, both in parietal bone. The clinical,
diagnosis and therapeutic problems (radiation, surgery
or a combination of both) are discussed and reviewed in
the literature.

Key words: Bone plasmocytoma.
Extramedulary: skull base. Nasal cavity.

Larynx.

INTRODUCCION

La primera proliferacion neoplasica de células
plasmaticas fue descrita por Dalrymmple y Bence-
Jones en 1846. Ellos describieron una proliferacion

multiple para esta enfermedad (1).

Las células plasmaticas se encuentran en la
médula 6sea, en el interior de los huesos, y juega un
papel muy importante en el sistema inmune, sistema
gue se encarga, principalmente, de la defensa del
organismo frente a las infecciones y frente a otras
enfermedades.

Las neoplasias malignas originadas a partir de
los inmunocitos de la serie B (linfocitos-B y
plasmocitos) abarcan: a) mieloma maultiple y
plasmocitoma solitario, b) macroglobulinemia de
Waldestréom y otras gammapatias monoclonalesy c)
leucemia linfoide crénica y linfomas malignos (2).

Existe la gammapatia monoclonal de significado
incierto donde las células plasmaticas aumentan la
produccién de inmunoglobulinas, pero no producen
sintomas ni suelen estar tan aumentadas. Alrededor
del 20 % de estos pacientes desarrollan un mieloma,
por lo que precisan revisiones periédicas. Aparecen
mas frecuentemente en personas mayores y en
enfermedades hepéticas. En el caso de plasmocitoma
solitario, la malignizacion de las células plasméticas
produce un solo tumor localizado, algunas veces
situado fuera de la médula 6sea. Su tratamiento
consiste en radioterapia o cirugia y su prondéstico es
muy bueno. Algunos pueden desarrollar un mieloma
por lo que precisan revisiones periédicas. Los
plasmocitomas solitarios pueden aparecer en
cualquier lugar donde existan formaciones del
sistema reticuloendotelial.

Abarcan entre un 5 %-10 % de las neoplasias de
células plasmaticas. Ademas del solitario, existe el
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plasmocitoma extramedular. Los solitarios afectan Por esta razén estos pacientes, a pesar de haber
sobre todo a los huesos largos y esqueleto axial, tenido una buena respuesta al tratamiento con
siendo rara su localizaciéon a nivel de cabeza y radioterapiay/o cirugia, debenllevar un seguimiento
cuello; cuando ocurre esta localizacién las areas estrecho por tiempo prolongado pues se conocen
premolar y molar de la mandibula son las mas fre- recidivas después de 28 afios de tratados.
cuentemente afectadas. Aproximadamente el 50 %  Hay cientificos que consideran que mieloma

de los pacientes son menores de 50 afios. Losmyltiple, plasmocitoma solitario y plasmocitoma
examenes de laboratorio pueden ser normales 0 extramedular representan distintas manifestaciones
mostrar alteraciones de la electroforesis, que incluso ge una misma enfermedad continua y distinguir una
pueden aparecer después de la reseccion del tumor.qe otra tiene implicaciones significativas para el
Generalmente los pacientes desarrollan un mieloma ratamiento y la evolucién o supervivencia (1-5).
multiple en un término de 3 a 5 afios. La mandibula,

hueso iliaco, vértebras, costillas, fémur proximal y .

escapulason los sitios mas frecuentemente afectados.CASOS CLINICOS

Enlasimagenes se presentacomo unalesion solitaria, Se presentan dos casos de plasmocitomas
osteolitica, expansiva, con compromiso de la corti- solitarios parietales que por su baja frecuencia lo
cal y frecuentemente asociada a masa de partescomunicamos a la literatura medica.

blandas.

Los extramedulares se localizan en areas submu- CASO |
cosas y entre un 80 %-90 % acontecen a nivel de
cabeza y cuello, especificamente a nivel del tracto
aerodigestivo superior, afectando con mayor
frecuencia a fosas, senos paranasales y rinofaringe.

La Ilocalltzauton Iarlrjge}a es exiepmo?al, fy Iateglglc;tldsr renitente con desarrollo de gran circulacion del cuero
es la estructura mas frecuentemente afectada (3,4). ;ape|judo llegando alatumoracion. La evolucion es

El mieloma multiple es un tipo de cancer en el de 7 meses con crecimiento acelerado reciente. La
que la célulaque se maligniza es la célula plasmatica radiologia simple mostré6 horadacién del hueso

con crecimiento y formacion de un tumor, que dada parieto-occipital en todo su diametro (Figura 1).
sulocalizaciéon, suele encontrarse en la médula 6sea.

Al proliferar estas células de manera anormal, pueden
impedir el desarrollo del resto de las células

sanguineas que se forman en la médula 6sea. Las
células plasmaticas malignas no protegen frente a
las infecciones, pues los anticuerpos que producen
son defectuosos, son todos iguales (monoclonales)

y para gue fuer_an efectivos frente_a las mf_ef:cmnes, alteracion alguna para el momento de la evaluacion.
deberian ser diferentes y en cantidad suficiente. Biopsia: plasmocitoma solitario parieto-occipital.
Las tres variedades de los tumores de células Se envié a radioterapia.
plasmaticas son indistinguibles histolégicamente:
solitario, extramedular y mieloma multiple. Se
diferencian en base a una combinaciéon de pruebas
histolégicas especificas y estudio de afectacion CASO I
sistémica. Un buen diagnoéstico es indispensable, J J J, masculino de 46 afios de edad, consulté el
pues el tratamiento y la supervivencia son diferentes. 5-04-06 por doble trauma craneano, sin inconciencia,
El mieloma multiple es una enfermedad fatal con con crecimiento ulterior de tumoracion en la region
una supervivencia media de 2 a 3 afios. parietal derecha desde hace tres meses con franca
progresividad.

JMR, masculino de 56 afios consulté a
neurocirugia del Hospital Universitario en febrero
de 1960 por tumoraciéon parieto-occipital central de
9 cm de diametro y cerca de 6 cm de alto, duro,

Fue intervenido en forma radical y se dejo el
defecto 6seo para serreparado dos meses después de
obtener biopsia cuyo resultado presenté células de
nucleos excéntricos, con cromatina radiada, a veces
con dobles nucleos y abundante protoplasma. Los
examenes de Bence Jones, electroforesis de plasma
sanguineo y estudio de médula 6sea no mostraron

El paciente no regresé a control.

En los plasmocitomas solitarios el indicador
pronéstico es la progresién a mieloma multiple, que ~ Antecedentes: sin importancia.
se produce en el 50 % de los pacientes diagnosticados  Examen mental y lenguaje: para el momento de
de plasmocitomas solitarios entre los 3 y 5 afios del |a evaluacion sin alteraciones.
diagndstico.
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Figura 1. Caso | con tumoracion central parieto-occipital en perfil y en decubito ventral pre-operatoria, donde skesdiseticamarcado de
circulacién nutriente tumoral del cuero cabelludo.
La biopsia con hematoxilina y eosina muestra nicleos excéntricos, a veces dobles, con cromatina radiada y gran protoplasma.

El examen fisico mostr6 signos vitales sin El 3-05-06 fue intervenido con extirpacién
alteraciones. radical de la lesién hastala duramadre y extirpa-
La evaluacion neurolégica mostré tumoraciéon de €ion de todo el hueso visiblemente invadida hasta
7 cm de didametro y 5 cm de alto, renitente, no sentir hueso normal. En el mismo acto se coloco
pulsatil, recubierta de piel sana en la region parietal craneoplastia con acrilico (Figura 3).
derecha. No se escuchan soplos.

Se le indicé tomografia computada cerebral, Diagndstico: Plasmocitoma solitario con lesion
proteinas de Bence Jones en orinas de 24 horas,osteolitica parietal derechay componente supradural
electroforesis de proteinas en suero sanguineo, de la lesion.

gammagrama 6seo y estudio de médula 6sea (Figura | 5 eyolucion inmediata es satisfactoria y se
2). decidi6 radioterapia.
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Figura 2. Caso Il: Tumoracién soélida parietal derecha con una tomografia que muestra la horadacién 6sea y su
penetracion limitada al espacio epidural (flecha).

DISCUSION

Los plasmocitomas solitarios representan menos menores, tiroides, glandula parotida, etc. La
del 1 % de los tumores de cabeza y cuello (1). localizacion laringea esinfrecuente, de 192 casos de
Afectan al sexo masculino preferentemente en una cabezay cuello recogidos por Castro, s6lo ocho se
proporcién de 4 a 1 entre los 50 y 60 afios de edad, Sitian en laringe.
aun cuando los nuestros se encuentran en décadas Otros casos estan descritos en columna verte-
menores. La incidencia es de 3 por 100 000 perso- pral, huesos largos, costillas, esternény claviculas
nas por aiio. No se le conoce factor predisponente. (3,6).

En cuanto a las localizaciones extramedulares la El sintoma més frecuente en los de localizacion
revision realizada por lArmed Forces Institute of  craneanay cervical es la tumoracion de crecimiento
Pathology (AFIP) otolaryngologic tumor registry progresivo y dolor local.
de los lugares Qe presentau?n inicial r‘pés frecuente El diagnéstico del plasmocitoma solitario es
durante un periodo de 40 afios, revelo que el 75 % pistol6gico. Son neoplasias de células plasmaticas
asientan a nivel de nasosinusal/nasofaringe, el 12 % gocretoras de inmunoglobulinas, generalmente Ig A,
enIaorofar|ngeyel8%enIalarmg,e. Otroslugares Ilg G o de una de las cadenas ligeras (kappa o
menos frecuentes son: lengua, glandulas salivares lambda) (7,8); normalmente estan bien delimitadas,

146 Vol. 116, N° 2, junio 2008



KRIVOY A, ET AL

Figura 3. Caso Il: Técnica quirargica de la extirpacién radical desde el hueso sano hasta su limite en la duramadre. Se
realizd, en el mismo acto, una cranioplastia con acrilico. Biopsia tipica del plasmocitoma con célula binucleada abajo a
la derecha.

aunque entre un 10 %-20 % de todos los col.reportaronuncaso de plasmocitoma que asentaba
plasmocitomas son multicéntricos (1,6). sobre un foco de osteomielitis crénica. En nuestro

El diagnostico histoldgico es establecido por la €as0 Il el paciente sufrid, previa a la aparicion del
presencia de agregados de células plasmaticas contumor, dos traumas cefalicos en el mismo sitio del
frecuentes atipias como la presencia de nucleolos tumor.
irregulares, inversion en la proporcion nucleo/ El patélogo debe realizar diagnéstico diferencial
citoplasma, mitosis e infiltracién de tejido con el granuloma de células plasmaticas, en base a
adyacentes, células binucleadas. La naturaleza la ausencia de cuerpos de Russelly ala presencia de
monoclonal de las células plasméaticas se confirma nucleos atipicos que no muestran escala madurativa
porinmunocitoquimica (inmunoperoxidasa), tifendo de inmunoblasto a célula plasmatica observada en
para cadenas de inmunoglobulinas kappa y lambda. lesiones reactivas. Otros diagnésticos diferenciales
Es frecuente encontrar hallazgos inflamatorios, atener en cuenta, sobre todo en el area nasal, son la
incluyendo granulomas y depdsitos amiloides (9). macroglobulinemia de Waldenstrém, sarcoma-
Se especula que estos tumores se pueden desarrollagranulocitico, melanoma maligno amelanético,

a partir de focos de inflamacién crénica. Roger y estesioneuroblastoma y adenoma hipofisario (3).
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Otros diagnosticos diferenciales deben hacerse manejados facilmente con poca morbilidad deben
con cancer anaplasico, linfomas, reticulosarcomas, ser tratados primariamente con cirugia. Lesiones
0 procesos especificos como sarcoidosis. El exa- que requieren una extensa reseccién quirdrgica para
men anatomopatolégico nos permite llegar al obtener margenes negativos deben tratarse con
diagnostico de tumor de células plasmaticas, pero radioterapia. La dosis de irradiacion no esta bien
no existen hallazgos patognoménicos que permitan definida por el pequefio nimero de pacientes y la
diferenciar entre plasmocitoma solitario y mieloma falta de estudios prospectivos. El mayor nUmero de
multiple (10,11). recidivas ocurre en tratamientos por debajo de 35

El siguiente paso es descartar que la lesién no Gy en el plasmocitoma solitario. Por lo que se
forme parte de un proceso sistémico. Se realizar4 fecomienda dosis altas entre 50 y 60 Gy por la
hemograma; bioquimica con niveles de calcio, lano €Xistencia de invasién local (10,13).
existencia de anemia refuerza el diagndstico pues Laradioterapia es el tratamiento de eleccidn para
aparece en el 85 % de los mielomas multiples (12); el plasmocitoma solitario y submucoso. Se
biopsia de médula 6sea, considerandose normal hastarecomienda dar una dosis de 45 Gy en 20 fracciones
un 10 % de plasmocitos y siempre sin alteraciones durante 4 semanas (5,16).
morfoldgicas, un porcentaje mayor es sospechoso  se recomienda la inclusién de las cadenas
de infiltracion maligna; estudio del esqueleto 6seo |infaticas cervicales, pues se han descrito recidivas

mediante series radiologica y gammagrafica para ganglionares en torno al 25 % de los que no las
descartar otros focos de lesion. Debe realizarse jncluyeron (2,5,17).

electroforesis e inmunoelectroforesis de suero, orina
de 24 horasy blUsqueda de proteina de Bence—Jones(
en orina; puede estar presente un pequefio nivel
monoclonal (>3 mg/dL) pero desaparece después
del tratamiento; una persistencia de gammap,at}a primera linea de actuacion en el mieloma multiple
monoclonal es sospechosa de enfermedad subcl|n|ca(13)

o diseminacién. Estas alteraciones séricas aparecen '

aproximadamente entre un 15 %-20 % (13-15). Se han buscado factores pronosticos de la
transformacién en mieloma mdultiple, sin llegar a

resultados concluyentes. Se ha postulado que niveles
de proteina de Bence-Jones en orina superiores a 1
mg/cnson indicadores significativos. La presencia
de ndcleos inmaduros junto con nucleolos
prominentes guarda una relacion estadisticamente
significativa con transformacion mielomatosa. Otros
factores que pueden influir, pero sin ser conclu-
yentes, son localizaciones multiples, presencia de
adenopatias, existencia de destruccidon 6sea, sobre
todo, en individuos jévenes y las recidivas locales
aumentan el riesgo de diseminacion (2,5).

La supervivencia a 5 afios libre de enfermedad
oscila entre el 50 % y 90 % en la mayoria de los
autores. Latransformacion mielomatosa ocurre entre
Se describen 20 % de recidivas locales en yp 15 9 y 35 % en plasmocitomas extramedulares

pacientes tratados con cirugia y un 21,5 % para y mas del 50 % en plasmocitomas 6seos solitarios
radioterapia. Ambas modalidades de tratamiento (1 3 5 6,18).

producen un excelente control local y regional. En
las lesiones sub-mucosas de la via aereodigestiva
alta, a veces no se puede realizar una exéresis
completa por su proximidad a estructuras vitales.
La cirugia puede llevar deformidades estéticas,
disfuncion fonatoria, o problemas de deglucion.
Tumores que son bien delimitados y pueden ser

El tratamiento coadyuvante con quimioterapia
melfalan y prednisona) en prevencion de la
progresion a mieloma mdultiple es controvertido
(5,17). La QT y el trasplante de médula 6sea son la

El diagnéstico de mieloma multiple esta basado
en tres hallazgos clinicos: a) evidencia histologica
de plasmocitoma o plasmocitosis en médula ésea;
b) evidencia clinica de enfermedad como dolores
0seos, anemia, o fallo renal, c) gammapatia mono-
clonal en suero u orina o lesiones osteoliticas. La
gammapatia monoclonal mas comun es lalg G o A.
Las cadenas ligeras excretadas renalmente son
llamadas de Bence-Jones. EI| diagndstico de
plasmocitoma solitario es realizado por estos tres
hallazgos negativos (1,4).

Estos tumores son altamente radiosensibles, y se
ha comprobado que los resultados son similares en
pacientes tratados con radioterapia o cirugia (16,17).

La revisién de la literatura nacional respecto al
especifico campo de plasmocitomas solitarios
craneanos s6lo nos di6 una cita (19). Sadul Krivoy y
col. menciona un Unico caso de la hoz del cerebro en
Venezuela, comunicado en Gaceta Médica de
Caracas (20).
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Anexamos por lo practico los dos cuadros cuello tanto en adultos como nifios segun la
etiolégicos de las tumoraciones visibles en cabezay experiencia personal del autor: (Cuadros 1y 2).

Cuadro 1
Tumoraciones visibles de cabeza y nuca. Ordenamiento alfabético por diagnostico

Diagnostico NUmero de casos

aa s wN

= © 0 ~NO®

0

11.
12.
13.
14.
15.
16.
17.
18.
19.
20.
21.
22.
23.

24.
25.
26.
27.
28.
29.
30.

31

32.
33.
34.
35.

36.
37.
38.

. Abscesos 8

. Adenoma de glandula sebacea
. Aneurismas arteriovenosos

. Bilharzioma (Mansoni)

. Cefalohematomas: fluctuantes

calcificados

. Cisticercosis calcificada

. Cilindromas o carcinoma de glandula sudoriparas
. Cuerpos extrafios

. Displasias fibrosas

. Encefaloceles: nasales
naso-orbitarios
frontales
parietales
occipitales
nuca

Epiteliomas: espino-celulares

Fibromas baso-celulares

Fibroxantosarcoma

Ganglios linfaticos

Hemangioendoteliomas

Hemangiomas

Hemangiomas cavernosos

Hidromas hematomas subepicraneos y subcutaneos

Linfosarcomas

Lipomas

Melanomas

Meningiomas

Metastasis: neuroblastoma
carcinoma
seminoma

Miasis

Micosis

Mieloma multiple

Mucoceles frontales

Neurofibromatosis de Von Recklinghausen

Nevos

Osteomas

Paquidermias regionales

Pseudomeningoceles postraumaticos

Queratomas

Quistes dermoides y epidermoides

Reticuloendoteliosis: Hand Schuller Christian
Granuloma eosinofilico

Reticulosarcoma

Sindrome de Sturge- Weber

Teratomas

Gac Méd Caracas
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Cuadro 2 3. El diagnostico de mieloma multiple debe
excluirse.

4. Deben ser resecadas quirargicamente todas las

Tumoraciones visibles en nifios

lesiones bien delimitadas, mientras que las lesio-

1. Adenitis > - .
2. Abscesos nes mas extensas deben tratarse con radioterapia.
3. Aneurismas arterio venosos

4. Cefalo-hematomas calcificados o no Las neoplasias de células plasmaticas son

5. Cuerpos extranos histolégicamente indistinguibles y representan una

6. Cisticercosis calcificadas del cuero cabelludo 9 . 9 y rep

7. Displasias fibrosas enfermedad cqnn_nua que pasa d(_a la formg gxtra—

8. Encefaloceles medianos medular, el solitario y termina en mieloma maltiple.

y paramedianos: nasales La clinica, radiologia y hallazgos patoldgicos,
orbitarios son los puntales del diagndéstico. De alli deriva la
frontales actitud terapéutica especifica.
parietales . ) ] ) )
occipitales Laradioterapia ha sido un tratamiento eficaz con
nucales un promedio de 50 rads repartidos en dosis de 200

9. Fibroxantosarcoma cGy por tanda, durante cinco semanas muestran una

10. Hemangioendotelioma buena tolerancia.

11. Hemangiomas La aparicion del mieloma miltiple representa

12. Hemangiomas cavernosos el camino inexorable de las formas malignas y no

13 . Hidromas y hematomas subepicraneos y subcutaneos . e : gnhas y

14. Meningiomas se han identificado pred|ctqres de progresién de la

15. Miasis Dermatobia hominis enfermedad. EI tratamiento adyuvante con

16. Neuroblastomas metastasicos guimioterapia como profilaxis del mieloma multiple

17. Neurofibromas de Racklinghausen debe aun ser sometido a evaluacion con estudios

18. Pseudomeningoceles postraumaticos y posquirlrgicos prospectivos.

19. Quistes dermoides y epidermoides Respecto al plasmocitoma solitario, se diagnos-

20. Reticuloendoteliosis: ti lesi liti L, Bi . ¢

variedad lipoides: a. Nieman Pick tica en lesiones liticas unicas. iopsia muestra
b. Gaucher infiltracion de plasmocitos clonales. Se tifien con el
¢. Xantomas marcador CD138, son positivos para cadenas ligeras

variedades no lipoides: kappa y negativas en lambda.
a. Granuloma eosinofilico La médula ésea debe estudiarse lejano al punto
b. Letter Siwe L de la lesién, sin presencia de enfermedad.
c. Hans-Schuller Christian . o . .
La radiologia 6sea total y resonancia magnética

21. Reticulosarcoma espinal no deben mostrar alteracién alguna.

22. Seminoma metastasico Debe existir ausencia de alteraciones de la

23. Sindrome de Sturge-Weber calcemia, del contaje rojo y de la funcion renal.

24. Teratomas

Igualmente el componente monoclonal debe ser

inexistente o de pocaimportancia en suero y orinas,
y ausencia de hipogammaglobulinemia.

CONCLUSIONES
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Los intelectuales: Grandes enemigos de los libros
Dr. Fernando Baéz

El Coréan, en &rabe, en la edicién de Paganini, de los afios en su honor una hoguera, donde quemaba,
1537, fue destruido por una instruccion directa de impaciente, libros con los Epigramas de Marcial,
uno de los Papas mas cultos de su tiempo. culminaba con una lectura en voz alta de los textos

El caso excéntrico del veneciano André Navagero de su autor venerado.

no deja de ser interesante. Como se sabe, era un Elpadre delaimprenta, Gutenberg, segun algunas
adorador de la obra del poeta romano Catulo y no fuentes, destruy6 ejemplares en su afan de
pasaba un dia sin leerla, sin traducirla y discutir perfeccionar la belleza de los textos. Para dar una
linea por linea sus ambigtedades. Creia, como lesidea del valor que tiene esta obra, conviene sefalar
sucede a muchos con Homero, con Shakespeare oque una sola hoja vale actualmente setenta mil
Neruda, que toda la literatura residia en Catulo. Lo doélares.

increible es que lleg6 al extremo de encender todos

Contintia en pag. 160...
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