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Extramedullary plasmocytoma is a rare plasmatic cell neoplasia which mostly compromises

the head and neck (80-90%). On initial presentation they must be differentiated from multiple
myeloma This may prove to be difficult because a varying percentage may be associated at
a later date with the development of multiple myeloma. We describe a case of extramedullary
plasmacytoma in the nose and we discussed and review the literature.

INTRODUCCION

| plasmocitoma extramedular es una neoplasia

de células plasmadticas localizada en tejidos
blandos®. La primera descripcion de esta entidad
fue realizada por Schridde en 1905 y en 1952
Ewing fue el primero en describir una serie grande
de casos". Se presenta en un sitio extramedular, no
considerdndose como tal a aquellos tumores que se
iniciaron en la médula y posteriormente invadieron
una zona extramedular. Es una neoplasia poco
frecuente, pero cuando se presenta, es el drea
otorrinolaringoldgica el lugar mds frecuentemente
afectado®. Su incidencia es de 3,5/100000/afno®.
Afecta sobre todo a hombres en una proporcién
4:1; entre la quinta y sexta década de vida®, sin
ningun factor predisponente conocido. EI 80-90%
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se presenta en cabezay cuello, representando menos
del 1% de las neoplasias en esta regiéon. Se ubica
generalmente en nasofaringe, tracto respiratorio
alto, ldmina propia del tracto gastrointestinal,
nédulos linféticos y ocasionalmente en glindulas
salivales®. Clinicamente se pueden manifestar
como una masa nasal, aumento volumen y dolor
facial, obstruccién delaviaaérea, epistaxis, rinorrea,
proptosis, disfagia o disfonfa®. Generalmente
aparecen como una elevacién tumoral de superficie
lisa, masa subepitelial de color rosado, gris o
rojizo. Pueden ser tnicos o multiples, polipoideos,
pediculados o difusos, e incluso a veces ulcerados®;
sin embargo, la mayoria de las veces es una lesién
tnica. El compromiso ganglionar regional varfa
entre un 8-32% y sélo algunos pacientes desarrollan
metdstasis a distancia”. El diagnéstico sélo se
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puede realizar después de estudios histopatoldgicos
y de inmunohistoquimica®. Histolégicamente
aparecen como una proliferacién monomérfica
subepitelial de células plasmdticas esparcidas con
el mismo patrén histolégico que los otros tumores
de células plasmdticas. Las células plasmdticas
pueden observarse maduras o pleomorficas
(anapldsicas) y es comin la infiltracién local
subyacente. Diferenciarla del mieloma mdltiple y
del plasmocitoma dseo solitario es fundamental

para el tratamiento y sobrevida”"

PACIENTE Y METODO

Paciente de sexo femenino, de 72 afos, con
antecedentes de hipertension arterial en trata-
miento con atenolol, diabetes miellitus tipo 2,
en tratamiento con dieta, sin antecedentes de
alergias, s6lo usuarfa dcido acetilsalicilico oca-
sional. Consulta el Servicio de Otorrinolaringo-
logia por una historia de 3 meses de evolucién
caracterizada por obstruccién en fosa nasal iz-
quierda, asociada a descarga posterior. Ademds,
presenté un cuadro de epistaxis de fosa nasal
izquierda reciente, manejada con taponamiento
anterior, sin otra sintomatologia rinosinusal. Al
examen fisico otorrinolaringolégico sin altera-
ciones y dentro de pardmetros normales por lo
que se complementa el estudio con una tomo-
grafia computada de cavidades paranasales, la
cual informa la presencia de un pélipo de fosa
nasal izquierda (Figura 1), por lo que se inicia
tratamiento médico con corticoesteroides in-
tranasales, sin obtener respuesta terapéutica. Se
realiza una endoscopia nasal de fosas nasales,
evidenciando una lesion en fosa nasal izquierda
de bordes lisos azulada, ubicada a nivel del ter-
cio posterior del cornete inferior. Se infiltra con
anestesia local y se toma biopsia de la lesién, la
cual se envia a estudio anatomopatolégico, que
informa tumor de células plasmdticas atipicas,
plantedndose el diagndstico de plasmocitoma
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Figura 1. TAC de cavidades paranasales corte posterior, masa
tumoral fosa nasal izquierda.

extramedular por lo que se deriva al Servicio de
Hematologia para completar el estudio.

EXAMENES DE LABORATORIO

Se decide descartar un mieloma multiple por lo
que se solicita radiografia de crdneo y pelvis, mie-
lograma, electroforesis de proteinas plasmadticas,
cuantificacién de inmunoglobulinas, inmunofija-
cién, hemograma y perfil bioquimico completo.

El mielograma muestra una hipoplasia leve, sin re-
levancia clinica. El perfil bioquimico: creatinine-
mia 0.8 mg/dl, proteina C reactiva 7.9, LDH den-
tro de pardmetros normales, fosfatasa alcalina 128
U/L, colesterol total 238 mg/dl. El hemograma:
hematocrito 39%, hemoglobina 12.8 g/dl, VHS
33 mm/seg, leucocitos 8300 / mm?®. Electrofore-
sis de proteinas plasmdticas dentro de pardmetros
normales: albamina 3.6, a, 0.3, a, 0.9, § 0.9, v
1.5. Cuantificacién de inmunoglobulinas dentro
de pardmetros normales: IgA 267, Ig M 248, IeG
1490.

Inmunofijacién sin precipitado monoclonal. Ra-
diografia de crdneo y pelvis normales.
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DIAGNOSTICO

Al descartarse la presencia de un mieloma maltiple
se certifica el diagndstico de plasmocitoma extra-
medular nasal.

TRATAMIENTO

Se plantea realizar radioterapia local 50.4 Gy, con
evaluacion cardiolégica previa y se realiza con-
trol 3 meses postradioterapia con electroforesis de
proteinas plasmdticas y tomografia computada de
cavidades paranasales. Se realizé control posterior
a tratamiento con radioterapia la cual tuvo bue-
na tolerancia. TAC y nasofibroscopia de control
muestran masa tumoral sin cambios y electrofore-
sis de proteinas dentro de pardmetros normales.

En un segundo control, a los 6 meses postradio-
terapia, con nasofibroscopfa y TAC, muestra una
disminucién de la masa tumoral limitada sélo a la
cola del cornete inferior con una disminucién del

75% de la lesién (Figura 2).

DISCUSION

El plasmocitoma primario extramedular constituye
una proliferacién neopldsica monoclonal de células
plasmdticas. Puede ocurrir de manera aislada
(plasmocitoma solitario) y en ocasiones, en el
contexto de un mieloma multiple”. Su relacién con
este tltimo es de 1:40"%, por esto la importancia de
descartarlo. Los plasmocitomas extramedulares son
entidades raras que ocurren mds frecuentemente en
el tracto aerodigestivo, particularmente en senos
paranasales, nasofaringe, fosas nasales, amigdala,
laringe, en ocasiones con afeccién de ganglios
regionales. La forma de presentacién clinica en vias
respiratorias altas, puede ser como: pélipos, lesiones
pedunculadas o lesiones difusas que se ulceran.
Son mids frecuentes en hombres que en mujeres
3-5:1, y la media de edad de presentacién es de 56-
59 anos. La sintomatologia que producen es por
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Figura 2. TAC de cavidades paranasales a mismo nivel con
reduccion significativa de tumoracion en control de 6 meses post
radioterapia.

crecimiento local®?. El sintoma mds frecuente en los
delocalizacién nasosinusal es la obstruccién del tracto
respiratorio superior, seguido de epistaxis (ya que
son tumores muy vascularizados), dolor, proptosis y

(13 Al examen fisico se

pardlisis de nervios craneales
puede observar lesién tumoral de color rojo oscuro o
gris, de sangrado ficil, en general de superficie lisa,
generalmente sin lesiones de necrosis o ulceraciones,
pueden ser pediculados y se presentan generalmente
como lesiones tnicas. El compromiso linfético se
puede observar en 8 — 30%. Tal como se describe en
la literatura, tanto la localizacién como la clinica se

correlacionan con nuestro paciente.

La biopsia de la lesién es el primer paso para el
diagnéstico”. Microscpicamente aparece como una
proliferacién mononuclear de células plasmadticas en
una matriz dispersa. Puede haber atipia nuclear y ce-
lular minima o prominente. Las células plasmdticas
tienen un nicleo redondo excéntrico con ciimulos
de cromatina densa a lo largo de la membrana nu-
clear con forma de rueda de carreta. El citoplasma es
abundante, basofilico y aparece un halo perinuclear
que corresponde al aparato de Golgi™. Se deben
realizar mds exdmenes para descartar la presencia de
enfermedad sistémica y confirmar el diagndstico de
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plasmocitoma extramedular. El estudio se realiza con
hemograma, mielograma, biopsia de medula dsea,
perfil bioquimico completo, calcio, proteinas séricas
y electroforesis de proteinas plasmadticas y urinarias,
y radiografia para descartar lesiones liticas®™>'®. El
diagnéstico diferencial debe hacerse principalmen-
te excluyendo la presencia de un mieloma multiple,
asi como diferenciarlos de la reaccién plasmocitoi-
de, leucemia de células plasmdticas con infiltracién
y otros procesos linfoproliferativos, por lo que los
estudios con técnicas de inmunohistoquimica, fun-
damentalmente kappa y lambda son de mucho valor
para el diagndstico. Cabe destacar que plasmocito-
ma extramedular no cursa ni con hipercalcemia, ni
insuficiencia renal, ni anemia. En la radiografia no
se aprecian lesiones liticas, no hay plasmocitosis en
el mielograma y la electroforesis de proteinas se en-
cuentra dentro de pardmetros normales, como lo fue
el caso de nuestra paciente.

La radioterapia es el tratamiento de eleccién para
el plasmocitoma extramedular. Se recomienda
dar una dosis de 45 Gy en 20 fracciones duran-

@18 Se recomienda la inclusién de

te 4 semanas
las cadenas linfdticas cervicales, ya que se han
descrito recidivas ganglionares en torno al 25%
de los plasmocitomas extramedulares que no las

719 El tratamiento coadyuvante con

incluyeron'
quimioterapia (melfalin y prednisona) para la
prevencién de la progresién a mieloma mdltiple es
controvertido’”. La quimioterapia y el trasplante
de médula dsea son la primera linea de actuacién

en el mieloma maltiple®?.
También se ha descrito la reseccién quirdrgica
como segunda linea de tratamiento, con buenos

resultados.

La sobrevida con radioterapia se estima de 95% a 1
afo, 82% a 5 anos y 72% a 10 afos®”.

El porcentaje de recurrencia con radioterapia sola
es 21%. El porcentaje de recurrencia con cirugia
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sola es 20%. También se describe una recurrencia
de 46% para radioterapia y cirugia concomitante
de un 46%, haciendo la salvedad de que eran tu-
mores de mayor tamafio"’.

Tienen en general una sobrevida de 80% a 5
afios, siendo el factor prondstico mds importan-
te la conversién a mieloma mdltiple por lo que es
muy importante el seguimiento riguroso de estos
pacientes, ya que se han reportado casos de recu-
rrencia hasta 28 a 36 afos después del tratamiento
inicial? y también casos en que después de mu-
chos afos de estar asintomdtico presentan mielo-
ma multiple®??.

Se han buscado factores prondstico de la transfor-
macién en mieloma multiple, sin llegar a resultados
concluyentes. Corwin postula que niveles de protei-
na de Bence-Jones en orina superiores a 1 mg/cc son
indicadores significativos. Meis y cols mantienen
que la presencia de nucleos inmaduros junto con
nucleolos prominentes guarda una relacién estadisti-
camente significativa con transformacién mieloma-
tosa. Otros factores que pueden influir, pero sin ser
concluyentes, son localizaciones maltiples, presencia
de adenopatias, existencia de destruccion dsea (so-
bre todo en individuos jévenes) y las recidivas locales
que aumentan el riesgo de diseminacién®” 9.

CONCLUSIONES

El plasmocitoma extramedular es un tumor poco fre-
cuente y cuando se localiza en cabeza y cuello, la zona
mds frecuente es la fosa nasal. Son tumores submuco-
sos bien delimitados, pero pueden ser agresivos local-
mente. Siempre de debe realizar un estudio comple-
to, por un equipo multidisciplinario para descartar
la presencia de mieloma multiple ya que requiere un
diagndstico certero. El tratamiento de eleccién para
tumores localizados es la radioterapia aunque se des-
cribe también la reseccién quirtrgica. Se debe reali-
zar un seguimiento estricto del paciente para vigilar
recurrencias o transformacién a mieloma.
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