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RESUMEN

El plasmocitoma solitario se caracteriza por una acumulacion de células plasmaticas monoclonales
neoplasicas. Puede clasificarse en dos grupos segin su ubicacion: plasmocitoma solitario del
esqueleto u 6éseo y plasmocitoma extramedular. En ambos casos son neoplasias malignas
originadas a partir de las células B (linfocitos-B y plasmocitos). Se presenta un paciente masculino,
blanco, de 54 afios de edad con afectacion orbitaria, por una tumoraciébn que comenzé con
exoftalmos unilateral y rinorrea serosanguinolenta. Un primer diagndéstico de sinusitis maxilar llevo al
drenaje del seno que resulté una neoplasia de células plasméticas. Como se habia realizado
drenaje del contenido tumoral del seno maxilar mediante cirugia, se completé tratamiento con
radioterapia y quimioterapia, con respuesta completa.

DeCS: plasmacitomal/cirugia, radioterapia, mieloma mdltiple/cirugia.

ABSTRACT

Solitary plasmacytoma is characterized by an accumulation of neoplastic monoclonal plasma cells. It
can be classified into two groups according to its location: solitary skeletal plasmacytoma or osseous
and extramedullary plasmacytoma. Both are malignant neoplasms originated from B cells (B
lymphocytes and plasma cells). A 54-year-old white male patient with orbital involvement who had a
tumor that began with unilateral exophthalmos and serosanguinolent rhinorrhea. A first diagnosis of
maxillary sinusitis led to the drainage of the sinus that turned out to be a neoplasm of plasma cells.
As drainage of the tumor contents of the maxillary sinus had been performed by surgery, treatment
with radiotherapy and chemotherapy was completed, with a complete response.

DeCS: plasmacytoma/surgery, radiotherapy, multiple myeloma/surgery.
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Descrita por John Dalrymple y Henry Bence Jones en 1846, la proliferacion de células neoplasicas
plasmaticas se caracteriza principalmente por proteinuria y dolores 6éseos. Rustizky, en 1873, acufio
el término de mieloma muiltiple para esta enfermedad.*

Son neoplasias malignas originadas a partir de células B (linfocitos-B y plasmocitos). La
Organizacion Mundial de la Salud menciona, dentro de las categorias para neoplasias linfoides en la
revision de 2016: mieloma mudaltiple (MM) y plasmocitoma solitario, macroglobulinemia de
Waldenstrom y otras gammapatias monoclonales, leucemia linfoide crénica y linfomas malignos.?
El plasmocitoma solitario (PS) representa entre el 5 % y el 10 % de todas las neoplasias
plasmaticas; ° se caracteriza por una acumulacién localizada de células plasmaticas monoclonales
neoplésicas sin prueba de trastorno proliferativo sistémico de estas. Puede clasificarse en dos
grupos segun su ubicacién: plasmocitoma solitario del hueso (PSO) (cuando se producen en el
esqueleto) y plasmocitoma extramedular (PEM) (cuando se desarrollan en tejidos blandos o
visceras).”

Afecta sobre todo a los hombres en una proporcién 2:1, entre la quinta y sexta décadas de la vida,
sin ningun factor predisponente conocido para su aparicion, pero si registros de factores que
influyen en el riesgo y frecuencia de progresién a mieloma multiple (MM). En cualquier caso, es
obligatorio realizar estudios clinicos, bioquimicos, hematolégicos, radiol6gicos e histologicos para
establecer un adecuado diagndstico diferencial entre estas enfermedades o grupos.

El PSO ocurre principalmente en los huesos del esqueleto axial, como las vértebras y el craneo. El
PEM se observa generalmente en la cabeza, con mayor frecuencia en la cavidad nasal y la
nasofaringe.*®

El diagndstico del PS requiere una lesién ésea o extramedular solitaria. Para diferenciarlo del
MM son necesarias afectaciones de los niveles séricos de calcio, insuficiencia renal, multiples
lesiones Oseas evidentes y anemia (CRAB), segln sus siglas en inglés.

Los criterios CRAB, junto a la electroforesis proteica, la biopsia medular y la presencia de proteina
de mieloma en orina, completan los parametros basicos para definir el diagnéstico.s' >7

Se presenta un paciente con afectacion orbitaria por un PEM que comenzé con exoftalmos
unilateral.

3,4,6,7

Presentacién del paciente

Paciente masculino, blanco, de 54 afios de edad, con antecedentes de ser fumador por més de 20
afios; comenz6 hace dos meses con obstruccion nasal, inflamacion en la regién orbitaria derecha,
exoftalmos del ojo derecho y secreciones serosanguinolentas por las fosas nasales. Acudi6 al
servicio de Otorrinolaringologia donde se diagnostico sinusitis del seno maxilar derecho y se realiz
drenaje quirdrgico con toma de biopsia que mostré neoplasia de células plasmaticas: plasmocitoma
extramedular. En la Consulta multidisciplinaria de tumores hemolinfopoyéticos del servicio de
Oncologia del Hospital Universitario «Dr. Celestino Hernandez Robau», al realizar el examen fisico
se detect tejido celular subcutaneo indurado, que ocupaba toda la érbita, incluia parpados y tejidos
circundantes, que impedia ver el globo ocular, pues estaba ocluido por el tejido tumoral, cornete
nasal hipertréfico desplazado y exoftalmos del ojo derecho (Figura 1).
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Figura 1. Imagen de la tomografia de craneo
que muestra la ocupacion del seno maxilar
y la fosa nasal derecha por el plamocitoma.

El trabajo de estatificacion mostré6 hemograma y estudios de la hemoquimica dentro de limites
normales (calcio sérico normal). Ultrasonido abdominal normal. Biopsia medular que concluyo:
cilindro de médula 6sea suficiente de 12 espacios medulares analizables con celularidad normal de
los tres sistemas, tejido graso en cantidad normal, no infiltracion de proceso maligno. En la
tomografia de craneo se informé tejido tumoral que bordea todo el globo ocular y seno maxilar
derecho y fosa nasal ocupados por tejido de aspecto tumoral. Electroforesis de proteinas: normal.
Se clasificé en una etapa | segun el sistema Durie-Salmon por presentar un nimero de células de
mieloma relativamente pequefio. Nivel de hemoglobina y escaneo 6seo normal. El nivel de calcio en
la sangre era normal y no existi6 aumento evidente de inmunoglobulinas en la electroforesis
proteica (Figura 2).

Figura 2. Plasmocitoma solitario ocular.

Exoftalmos con edema de parpados que

impiden ver el globo ocular al momento
de comenzar la radioterapia.

Como se realizd previo drenaje del contenido tumoral del seno maxilar mediante cirugia, se
completé tratamiento con radioterapia y quimioterapia con respuesta completa de la enfermedad.

Comentario

La afectacion por plasmocitomas es mayor en pacientes hombres y la edad del paciente coincide
con la media registrada por las series internacionales.®”

La etiologia de esta enfermedad no es conocida; se sugieren la implicacién viral, trastornos
genéticos del sistema reticuloendotelial y la irritacién crénica como factores desencadenantes, sin
existir estudios que lo confirmen.®*
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Ante una neoplasia orbitaria de células plasmaticas, es importante demostrar si existen o no
manifestaciones sistémicas, en base a establecer el diagnéstico precoz de mieloma multiple, porque
en el curso de un mieloma diseminado pueden aparecer PEM hasta en un tercio de los casos con
peor prondstico.’ El diagnéstico de las formas localizadas, como el PSO y el PEM, se realiza en
presencia de un tumor constituido por células B o plasmocitos sin hallazgos sistémicos de las
mismas o complicaciones asociadas a ellas.*® Lo mas importante es demostrar la presencia
histolégica de células plasmaticas, porque los estudios de imagenes no son especificos, pero son
de ayuda para valorar algunos factores en el diagnéstico diferencial, el tratamiento y en la respuesta
a este. El paciente solo presentd tumor de células plasmaticas, por eso fue clasificado en la etapa I.
Existe una diferencia en la etapa | entre el mieloma miltiple y los plasmocitomas solitarios; en el
primero siempre se observa un ligero aumento de inmunoglobulinas en plasma y orina, la cual esta
ausente en el segundo, como en este caso. La estatificacion para este tipo de lesiones ha
evolucionado a partir de otros factores como albumina y beta-2 microglubulina, usada en centros
donde es posible determinar estos marcadores.*”’

Dos tercios de los pacientes con plasmocitoma solitario 6seo y un tercio con plasmocitoma
extramedular progresaran a mieloma mdltiple.*” Los tratamientos estandares son la radioterapia, la
quimioterapia y la cirugia. No existe consenso en cuanto al uso de una u otra modalidad en primer
orden y depende de la localizacién y comorbilidades, asi como de la presentacién clinica de la
enfermedad.

Los resultados con la cirugia, por si sola, no son 6ptimos y se relacionan con altas tasas de
recurrencia local. Para un tratamiento 6ptimo, con un control local suficiente, se sugiere una
radioterapia de dosis moderada combinada con la cirugia.?”'10

El plasmocitoma es una enfermedad altamente radiosensible, para la cual se pueden lograr
excelentes tasas de control local (superior al 80 %) con radioterapia sola a altas dosis.® También se
indica la radioterapia después de la escision total bruta para erradicar la enfermedad residual
microscoépica con dosis de 45-50 Gray. La quimioterapia consiste en la administracion de alquilantes
(como el Melfalan) combinado con corticoides y otras sustancias como bifosfonatos (acido
zoledrénico).s’G‘9 Progresivamente, se han incorporado otros agentes orientados a otras dianas
terapéuticas, como el Bortezomib, un inhibidor del proteosoma, que regula el proceso de
crecimiento y proliferacién celular, que en combinacién con los anteriores ha mostrado resultados
con aumento de la sobrevida y tiempo a la progresic’m.10

Para los pacientes con tumores mayores de 5 cm y de alto grado histoldgico, o aquellos sin
respuesta a la radioterapia, se considera fundamental la quimioterapia adyuvante.® Los programas
de tratamiento que son eficaces contra el mieloma mdiltiple pueden ser considerados para
plasmocitoma solitario. El paciente de este informe recibié tratamiento radiante y citostatico, con
una respuesta completa de la enfermedad. Hay tres patrones de fracaso para el tratamiento:
recurrencia local, el desarrollo de nuevas lesiones 6seas sin mieloma multiple y el desarrollo de
mieloma mljltiple.3 En comparacion con plasmocitomas extramedulares, los plasmocitomas 6seos
tienen un pronéstico desfavorable. A pesar de un tratamiento curativo, el tiempo mediano para la
progresiéon a mieloma multiple es de dos a tres afos. La tasa de supervivencia global a 10 afios es
del 70 % en el plasmocitoma extramedular.®>°?

El plasmocitoma extramedular orbitario es una enfermedad poco frecuente, debe ser considerado al
evaluar una tumoracion orbitaria, y hacer un especial énfasis ante sintomas, como proptosis,
exoftalmos, diplopia; que permiten un diagnéstico precoz y un mejor abordaje intervencional dentro
de un equipo multidisciplinario, teniendo en cuenta que un tratamiento adecuado puede llevar a la
curacién del paciente o, al menos, una respuesta tumoral importante, con retraso a la conversion en
mieloma mdltiple.
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