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B Introducciéon

Las neoplasias de células plasméticas incluyen tres entida-
des diferentes: mieloma multiple, enfermedad diseminada (la
mas frecuente, 1.5% de todas las neoplasias del organismo),
y dos formas localizadas, plasmocitoma solitario, con médula
6sea y esqueleto normales (segun las guias clinicas del Inter-
national Myeloma Working Group de 2013): plasmocitoma
medular que surge en hueso (vértebras, fémur y pelvis), lla-
mado plasmocitoma solitario 6seo, y otro en tejidos blandos o
plasmocitoma solitario extramedular.™?

B Caso clinico

Muijer de 65 afios, hipertensa, que acude al Servicio de Ur-
gencias por un episodio de epistaxis autolimitada en fosa na-
sal derecha, coincidiendo con un catarro.

Se le hace una rinofibrolaringoscopia y se aprecia una lesion
levemente rojiza de mucosa de aspecto normal en zona ante-
rior de nasofaringe y rodete tubdrico derecho. Se le hace una
resonancia magnética (RM) que muestra masa lobulada de
13 x 11 mm en mucosa anterior derecha de nasofaringe, que
no se realza tras contraste ni infiltra estructuras y sin adeno-
megalias (Figura 1). Se informa a la paciente de la necesidad
de realizar una biopsia y su posible exéresis, y ésta acepta,
realizdndose su extirpacion completa sin complicaciones me-
diante cirugia endoscopica nasosinusal (CENS).

El estudio histolégico dio como resultado la presencia de un
plasmocitoma (Figuras 2 y 3): infiltrado subepitelial por células
plasmaticas con atipia que muestra fenotipo CD138+CD56+/
- CD10 con restriccion de cadenas ligeras kappa.

Se remite al Servicio de Hematologia para completar su
estudio, que solicita bioquimica, proteinograma, células plas-
maticas y gammagrafia 6sea que resultan normales. La cuan-
tificacion de inmunoglobulinas es normal, los examenes de in-
munofijacion (IF) y cadenas ligeras libres (CLLs) son negativos,
la puncion aspirativa de médula ésea no detecta infiltracion
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Figura 1. Tumoracion de la region anterior derecha de la nasofaringe, sin
infiltrar ni adenomegalias.

Figura 2. HE x 20, infiltracién de células plasmaticas atipicas en corion sub-

yacente.

por células plasmaticas patologicas ni por citometria, y la RM
cervical muestra signos de espondiloartrosis, osteocondrosis
con osteofitos y cambios degenerativos.

La paciente no presentd en ninglin momento manifes-
taciones clinicas, y ante los resultados obtenidos, se decide
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Figura 3a y 3b. Inmunohistoquimica: infiltracién de células plasmaticas atipi-
cas con positividad de cadenas ligeras lambda (a) y negatividad de cadenas
kappa (b).

someterla a revisiones periddicas. Luego de cinco afios sigue
asintomatica, sin signos de recidiva locorregional.

B Discusion

El plasmocitoma extramedular es una proliferacion de células
plasmaéticas, considerada un linfoma de bajo grado de malig-
nidad en la clasificacion de Kiel, caracterizada por expansion
monoclonal de células plasmaticas productoras de cadenas li-
geras de inmunoglobulinas. Constituye el 3% de los tumores
de células plasmaéticas. Pueden asentarse en cualquier zona del
organismo que contenga tejido linfoide (ganglios linfaticos,
piel, tracto aerodigestivo), aunque se localiza preferentemente
(80%) en submucosa del tracto aerodigestivo superior: en cavi-
dad nasal (46%), senos paranasales (36%), orofaringe (25%),
nasofaringe (20%), laringe (4%) y glandula tiroidea." Fue des-
crito por Schraddle en 1905, y posteriormente por Ewing. Su
incidencia se estima en un caso por 500 000 personas.

Son tumores infrecuentes, que representan menos del 1%
(0.4%) de las neoplasias de cabeza y cuello, y menos del 0.5%
de las neoplasias malignas del tracto respiratorio superior, y
representa el 4% del total de los tumores no epiteliales de
cavidad nasal y senos paranasales.?

Se presenta en adultos mayores de 40 afnos, entre la quinta
y séptima década, sobre todo en los hombres en una pro-
porcién 3:1, especialmente en los de origen caucésico. Se ha
relacionado con diversos factores como irritacién crénica por
sustancias inhaladas e infecciones por virus, aunque no esta
clara su etiologia. La clinica es inespecifica, dependiendo de
la localizacién y el tamafio: tumor o edema local (80%), obs-
truccion nasal crénica (35%), epistaxis (35%), dolor localizado
(20%), proptosis (15%), rinorrea (10%), cefalea. Raramente
se presenta con disminucion de la vision (paralisis del VI par
craneal, proptosis, pélipo nasal y adenopatias. Suele surgir si-
multdneamente en varias zonas (20%).%?
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Macroscopicamente, aparece como una masa circunscripta
a submucosa, de consistencia firme, no ulcerada, sésil o pe-
dunculada, de coloracién variable, sobre todo de un rojo viola-
ceo, facilmente sangrante. Histoldgicamente no se distingue del
mieloma, es una proliferacion difusa de plasmocitos maduros;
aunque no se puede confirmar que sea una lesion precursora
del mieloma.* Al ser un tumor submucoso, deberian realizarse
biopsias profundas, para que su resultado no sea negativo.

A nivel microscopico muestra una morfologia blastoide con
presencia de inmunoblastos, pero con inmunofenotipo de di-
ferenciacién plasmocitaria (EMA+, CD138+, CD38+, CD56+).
Puede producir inmunoglobulinas, sobre todo IgG (55%) e
IgA (21%). Mediante inmunohistoquimica se pone de mani-
fiesto la produccién de cadenas pesadas IgG e IgA, y cadenas
ligeras kappa o lambda.®

Su diagnostico se realiza con el estudio histolégico y de ex-
tension sistémico negativo, estudio de sangre periférica, pro-
teinograma, proteinuria, inmunoelectroforesis sérica y urinaria,
gammagrafia 6sea y puncién de médula ésea. Las pruebas de
tomografia computarizada (TAC) y RM son Utiles para estable-
cer la extension de la enfermedad, que carece de signos propios
para el diagnéstico. Los criterios clinicos para su diagndstico
son: confirmacion histolégica, presencia de uno o dos focos de
enfermedad, biopsia de médula ésea normal, radiologia 6sea
normal, ausencia de anemia, hipercalcemia e hiperuricemia; la
presencia de proteinas monoclonales en orina o suero no exclu-
ye el diagnostico.5”

Si se localiza en la cavidad nasal, se debe hacer diagnéstico
diferencial con tumores hemorragicos, sobre todo carcinoma
escamoso, y otros como melanoma, carcinoma indiferencia-
do, linfoma, adenoma pituitario, entre otros.'#

Existe controversia respecto de su evolucién y tratamiento,
atribuible a su baja incidencia. Generalmente, tienen una pro-
gresion locorregional: enfermedad solitaria en aproximada-
mente 40%, diseminacion linfatica del 10% al 21%, segunda
localizacion (6sea en 38%, tejidos blandos en 20%, y ambas
en un 42%), y raramente se diseminan a mieloma multiple, in-
cluso después de muchos anos, a diferencia del plasmocitoma
medular. Entre los factores que se relacionan con progresion a
mieloma se destacan la edad mayor de 60 afios, el tamario del
tumor y la persistencia de proteina M luego del tratamiento.®?

El tratamiento esté cuestionado, pues se considera de elec-
cion la radioterapia, al ser altamente sensible, con una alta
tasa de control local (mayor del 80%); se recomiendan uti-
lizarla incluso después de la extirpacién macroscopica total,
dependiendo de la localizacion, a dosis de al menos 40 Gy en
cuatro semanas, y si es mayor de 5 ¢cm, dosis por encima de
50 Gy. Algunos autores aconsejan incluir todo el hueso de
campo de radiacion, debido a las recurrencias.'®'" Otros acon-
sejan la exéresis de la lesion con margenes libres por via en-
donasal, siempre que el tumor sea accesible.?? Otros autores
encuentran mejores resultados en la modalidad combinada
de cirugfa mas radioterapia. Si los ganglios son positivos, se
deben incluir en el campo a irradiar, de 40 Gy, o vaciamiento
cervical seguido de radioterapia.>™

B Conclusiones

El plasmocitoma extramedular es un linfoma de células
plasmaticas de bajo grado de malignidad e infrecuente, que
no afecta la médula dsea ni el tejido 6seo, y aparece habi-
tualmente en varones mayores de 40 afos, como una masa
de color rojo violacea no ulcerada. Puede manifestarse como
epistaxis unilateral, por lo que deberfa realizarse una fibrola-
ringoscopia, como protocolo en todas las epistaxis unilaterales
no recidivantes, independientemente de la edad, para descar-
tar tumores a nivel de la rinofaringe.
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Respecto al articulo

A pesar de su escasa frecuencia, el plasmocitoma extramedular debe formar parte del diagnostico
diferencial de los tumores nasofaringeos en la practica clinica del otorrinolaringélogo.

La autora pregunta

El plasmocitoma extramedular es un linfoma de células plasmaéticas localizado preferentemente
en el tracto aerodigestivo.

¢Cudl de las siguientes descripciones caracteriza al plasmocitoma extramedular?
1\) Suele infiltrar precozmente el hueso.
13) Se localiza mas frecuente en la glandula tiroidea.

Q En los adolescentes presenta manifestaciones clinicas
tempranamente.

Q) Su aspecto es Ulcero-vegetante que simula un cancer escamoso.

E) Aparece en adultos mayores como tumoracion nasofaringea.
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