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Resumen

El plasmocitoma extramedular solitario (PES) es una neooplasia maligna infrecuente
caracterizada por una proliferacion aislada de células plasmdticas monoclonales en te-
jido extramedular. La localizacién més frecuente es en cabeza y cuello con predominio
en el territorio rinosinusal, sin embargo, estas lesiones malignas representan menos del
1% de los tumores de esta regién anatémica. El diagnostico requiere una alta sospecha
clinica, andlisis histopatoldgico acucioso, estudios seroldgicos y exaimenes radioldgicos
sistémicos de acuerdo a los criterios diagndsticos establecidos en la literatura interna-
cional. Se analiza el caso de un paciente masculino con un PES que se presenté como
un tumor de fosa nasal derecha y obstruccién nasal de meses de evoluciéon con hallazgos
clinicos e imagenoldgicos inespecificos. El diagnédstico definitivo se realiz6 mediante
biopsia endoscépica nasal y estudio histopatolégico. El tratamiento fue abordado de
manera multidisciplinaria entre otorrinolaringologia, hematologia y radiooncologia.
De acuerdo a las guias internacionales, se decidi6 realizar radioterapia localizada con
buen resultado clinico precoz. El PES requiere un abordaje multidisciplinario para
lograr un diagnéstico y tratamiento oportuno, siendo imprescindible la exclusion del
mieloma multiple debido a las diferencias terapéuticas y en prondstico clinico. El trata-
miento puede realizarse con radioterapia y/o cirugia, siendo la radioterapia el pilar de
tratamiento.
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Abstract

Solitary extramedullary plasmacytoma (SEP) is a rare malignant neoplasm characte-
rized by isolated proliferation of monoclonal plasma cells in extramedullary tissue. The
most frequent location is in the head and neck with a predominance in the rhinosinusal
territory; however, these malignant lesions represent less than 1% of the tumors in this
anatomical region. The diagnosis requires a high clinical suspicion, careful histopatho-
logical analysis, serological studies and systemic radiological examinations according to
the diagnostic criteria established in the international literature. We analyze the case of a
male patient with SEP that presented as a tumor of the right nostril and nasal obstruction
of months of evolution with nonspecific clinical and imaging findings. The definitive diag-
nosis was made by nasal endoscopic biopsy and histopathological study. The treatment
was approached by multidisciplinary teamwork. According to international guidelines,
it was decided to perform localized radiotherapy with good early clinical results. SEP
requires a multidisciplinary approach to achieve a timely diagnosis and treatment, being
essential exclusion of multiple myeloma due to the therapeutic differences and prognosis.
Treatment can be done with radiation therapy and/or surgery; radiation therapy is the
mainstay of treatment.
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Introduccion

Los plasmocitomas solitarios (PS) son
neoplasias infrecuentes caracterizadas por
una proliferacion aislada de células plasma-
ticas monoclonales. Los dos subtipos de PS
son el plasmocitoma extramedular solitario
(PES) y el plasmocitoma 6seo solitario (POS),
localizandose en tejido extramedular y tejido
6seo, respectivamente’. La etiologia del PS es
incierta, sin embargo, se sugiere que puede ser
causado por inhalacién de sustancias quimicas,
irritacién cronica, irradiacion, infecciones
virales y secundario a trastornos genéticos del
sistema reticuloendotelial®.

El PES representa el 3% de las neoplasias
de células plasmaticas y el 20%-30% de los
PS’. El 80%-90% se localiza en cabeza y cue-
llo; sin embargo, representa menos del 1% de
los tumores de esta regioén®. El tratamiento
primario para la mayoria de los pacientes es
la radioterapia (RT), pero también puede
requerir cirugia, por lo que es fundamental el
trabajo multidisciplinario entre hematdlogo,
radioterapeuta y cirujano®”. En este articulo
se presenta el caso de un paciente con PES
de localizacién rinososinusal, revisindose los
criterios diagndsticos, manejo terapéutico y
prondstico de esta patologia.

Caso Clinico

Paciente masculino de 50 afos de edad,
habito tabdquico, sin antecedentes médico-
quirtrgicos y sin historia familiar de patologias
hematooncoldgicas. Consult6 por cuadro de 5
meses de evolucion de rinorrea serosa, obstruc-
cién nasal derecha progresiva, cefalea frontal
y descarga posterior. Al mes de iniciados los
sintomas, evolucioné con dolor hemifacial y
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epistaxis recurrente en fosa nasal derecha.

Al examen fisico se evidencié aumento
de volumen homogéneo de superficie lisa
desde meato medio hasta piso de la fosa nasal
derecha asociado a edema mucoso. En la na-
sofibroscopia se observo la fosa nasal derecha
con desviacién del tabique nasal a derecha,
rinorrea serosa y aumento de volumen de
superficie lisa desde meato medio hasta piso
de la fosa nasal. La tomografia computarizada
(TC) de senos paranasales evidenci6 densidad
de partes blandas que comprometia celdillas
etmoidales y pared medial superior del seno
maxilar derecho, ocupando la fosa nasal dere-
cha con protrusion a nasofaringe y desviando
parcialmente el tabique nasal (Figura 1).

Se realiz6 cirugia endoscépica de senos
paranasales que evidencié lesién poliposa,
violdcea y friable con sangrado moderado a
la instrumentalizacién que se extendia desde
meato medio hasta piso de fosa nasal derecha.
Se realizé reseccion completa del tumor desde
segmento lateral superior del cornete medio
hasta antro maxilar ipsilateral. Durante el pro-
cedimiento no se presentaron complicaciones
y la hemostasia fue conforme.

La biopsia describi6 células con diferen-
ciacién plasmocelular con CD138 y Antigeno
de Membrana Epitelial (EMA) positivo y res-
triccion de cadenas ligeras lambda, resultando
concordante con plasmocitoma extramedular
de localizacién rinosinusal derecho (Figura 2).
En el estudio de extension, biopsia de médula
6sea no presento hallazgos patoldgicos; tomo-
grafia por emision de positrones (PET/CT) sin
presencia de focos hipermetabdlicos ni lesiones
patoldgicas en segmentos dseos; electroforesis
de inmunoglobulinas con valores normales e
inmunofijacion de cadenas ligeras y pesadas sin
presencia de componente monoclonal. Se des-
cart6 mieloma multiple (MM), plasmocitomas

Figura 1. Tomografia computarizada de se-
nos paranasales: Masa tumoral en fosa nasal
derecha que compromete celdillas etmoida-
les y pared medial superior del seno maxilar,
desviando el tabique nasal hacia la derecha.
(A) Corte axial. (B) Corte coronal.
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Figura 2. Biopsia tumor fosa nasal. (A) Tincién hematoxilina-eosina 20x: Células discohesivas pleomorfas con citoplasma abundante,
nucleos grandes y excéntricos, bi y multinucleacién, pseudoinclusiones nucleares y mitosis atipicas. (B) Tincion inmunohistoquimica con
negatividad para cadenas ligeras lambda 20x. (C) Tincién inmunohistoquimica con positividad de cadenas ligeras kappa, 20x.
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solitarios en otras localizaciones y patologias de
depésito de cadenas ligeras o pesadas.

El paciente fue evaluado por hematolo-
gia y en el contexto de PES de localizacién
rinosinusal, se decidi6 iniciar radioterapia de
intensidad modulada en regi6n nasal a 50 Gy
por un periodo de 4 semanas. Presenté buena
tolerancia al tratamiento y en el control por
otorrinolaringologia al sexto mes posterior a
la intervencion quirtrgica se presento sin sin-
tomatologia rinosinusal, con funcién valvular
nasal conservada y sin evidencia de recidiva
macroscopica al examen endoscopico.

Discusion

El PS puede presentarse en tejido éseo
(POS) o en tejido blando extramedular (PES)".
Ambos subtipos pueden progresar a MM, esti-
méndose que hasta un 30% de los PES y 50%
de los POS progresan a MM en un periodo
de 10 anos®. El PES tiene una incidencia de
0,12/100.000 personas/afio’ y se desarrolla
el 80%-90% de los casos en cabeza y cuello,
con predileccién por senos paranasales, na-
sofaringe y fosas nasales*. La mediana de edad
al diagndstico es entre 55 y 60 afos, con una
proporcién hombre/mujer de 3:1%. Su etiolo-
gia sigue siendo en gran medida desconocida,
describiéndose factores que intervienen en su
desarrollo, tales como el virus Epstein-Barr y
distintos irritantes inhalados’. En relacién al
tabaco, dada la baja casuistica de esta patologia
no hay estudios que demuestren asociacién
directa.

Los PES de localizacién rinosinusal se

presentan con sintomatologia por efecto
de crecimiento local, siendo la obstruccion
nasal, usualmente unilateral, el sintoma mads
frecuente'®, concordante con el caso presenta-
do. Otros sintomas son epistaxis y 10%-20%
linfadenopatias cervicales *'°. Su aspecto ma-
croscopico es inespecifico, descrito como una
masa polipoidea bien delimitada dentro de la
cavidad nasal, con una base de implantacién
sésil o pediculada y leve sangrado a la palpacién
instrumental.

En la TC, la mayoria de las lesiones mues-
tran una isodensidad uniforme con un limite
claro y un realce uniforme del contraste tras
suadministracion, no obstante, estas manifes-
taciones no son exclusivas de esta patologia,
por lo que debe ser diferenciado de los pélipos
nasales, el papiloma invertido, el linfoma nasal
y el adenocarcinoma rinosinusal, entre otros.
En resonancia magnética (RM) ponderada T1
se puede evidenciar una masa con intensidad
intermedia de senal y RM ponderada T2 se
observa una masa de intensidad moderada a
alta. Destaca alto realce con uso de contraste
dada la vascularizacion del tumor!!.

Para establecer el diagndstico de PES debe
descartarse un MM segun criterios estableci-
dos en la literatura internacional (Tabla 1). El
diagnéstico requiere hallazgos histologicos e
inmunohistoquimicos, estableciéndose por
la presencia de un infiltrado homogéneo de
células plasmdticas monoclonales que expresan
CD138y/o CD38. Mediante inmunohistoqui-
mica se pone de manifiesto la naturaleza mo-
noclonal a través de la produccién de cadenas
ligeras kappa o lambda’. Otros exdmenes a
solicitar ante la sospecha de una neoplasia de
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células plasmadticas son hemograma comple-
to, frotis de sangre periférica, calcio sérico,
electrolitos, lactato deshidrogenasa (LDH),
beta-2-microglobulina (B2M), creatinina,
electroforesis de suero y estudio urinario con
inmunofijacién de cadenas ligeras'.

El panel de expertos europeos junto al
grupo de trabajo internacional de mieloma
establece que, en adicién a la biopsia de médula
6seayla TC, es obligatoria una RM o PET/TC
para excluir lesiones concomitantes’. El PES
es un tumor radiosensible, por lo que el trata-
miento de eleccién es la RT, proporcionando
un excelente control local (85%-90%) con una
remisiéon duradera e incluso la curacién total
de la enfernedad'>"®. Debe administrarse una
dosis total fraccionada de 40-50 Gy y emplearse
un margen de al menos 2 cm. La cirugfa es una
opcidn terapéutica que permite la reseccion
de tumores extensos y bien definidos, pero
es considerado un procedimiento invasivo en
cabeza y cuello", ademas, se debe considerar
RT adyuvante normalmente de 4 a 6 sema-
nas después de la cirugia para una curacién
adecuada®'. Debido a los limitados datos dis-
ponibles, no se recomienda la quimioterapia
adyuvante, sin embargo, podria considerarse
para los pacientes con enfermedad persistente
después de la RT inicial, de acuerdo a los ha-
llazgos en la PET/CT".

La tasa de supervivencia global a 10 anos
es del 70% con una progresiéon a MM del
10%-30% en 10 afios>*'*. El mayor riesgo de
conversién se da en los primeros 2 afios tras
el diagnoéstico, pero se ha observado hasta 15

Tabla 1. Criterios Diagndsticos Plasmocitoma
Extramedular Solitario segun International
Myeloma Working Group'

1. Evidencia de células plasmaticas clonales en
biopsia de una lesion Unica de partes blandas

2. Medula 6sea normal sin evidencia de células
plasmaticas clonales

3. Serie ¢sea y RM (o TC) de columna y pelvis sin
lesiones (excepto la lesién solitaria primaria)

4. Ausencia de sintomas CRAB (hipercalcemia,
insuficiencia renal, anemia o lesiones &seas)
asociado a trastorno proliferativo de células
linfoplasmaticas
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afios después. Una vez que la conversién a MM
es completa, menos del 10% de los pacientes
sobreviviran 10 afios'. Las personas mayores
de 60 anos tienen el prondstico menos favora-
ble al igual que los tumores mayores a 5 cm'.
La respuesta completa al tratamiento con-
siste en la desaparicién total de las anomalias
observadas en los exdmenes de imagen. En el
caso de un plasmocitoma secretor, también
es necesaria la desaparicién de la proteina
monoclonal del suero y/o orina’. En pacien-
tes tratados con RT es importante evaluar la
respuesta con estudio de laboratorio que debe
incluir hemograma, panel metabédlico, LDH,
B2M, electroforesis de proteinas en orinay sue-
ro, cadenas ligeras libres e inmunoglobulinas
cuantitativas en suero; esta evaluacién debe
realizarse cada 3 meses durante los primeros 2
afios después de la RT y luego cada 6 meses®.
Los exdmenes de imagen deben realizar entre
3-6 meses después de la terapia y luego cada
6-12 meses, teniendo en consideracién que
los plasmocitomas pueden tardar de 6 a 8
meses en alcanzar la maxima respuesta tras la
RT definitiva. Se prefiere RM o PET/TC para
evaluar la respuesta, siendo muy ttilla PET/TC
cuando esta disponible, pues permite observar
de manera precoz enfermedad persistente'>'>.
El caso analizado es concordante con las
caracteristicas demogréficas y la presentacion
clinica descrita en la literatura nacional e
internacional'®. En relacién al diagnéstico y
tratamiento, fue necesario realizar un estudio
acucioso que incluyé un andlisis multidiscipli-
nario entre otorrinolaringologia, radiologia,
anatomia patoldgica y hematooncologia. Esti-
mamos relevante la comunicacién de este caso
clinico dada su baja prevalencia, debiendo ser
considerado dentro de los diagnésticos dife-
renciales de los tumores rinosinusales.

Conclusion

El PES es una neoplasia maligna poco
frecuente que debe ser estimada dentro de
los diagndsticos diferenciales de los tumores
de cabeza y cuello, especialmente en aquellos
de localizacién rinosinusal. Es fundamental el
manejo multidisciplinario para su diagndstico
y tratamiento, siendo relevante la exclusién
del MM. EI tratamiento puede realizarse con
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RT y/o cirugia; siendo la RT el tratamiento de
eleccion.
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