Plasmocitoma extramedular de laringe -

a proposito de un caso

Extramedullary plasmacytoma — case report
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RESUMEN

El plasmocitoma extramedular de laringe y la amiloidosis localizada
laringea son dos entidades infrecuentes y extremadamente raras
en nifios. Presentamos el caso de un nifio de 11 afios con disfonia
de dos meses de evolucidn, con el diagndstico de plasmocitoma
extramedular y amiloidosis localizada laringea. Comparamos su
tratamiento y posterior evolucidn con los escasos casos encontrados
en la literatura.
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ABSTRACT

Extramedullary plasmacytoma of the larynx and localized laryngeal
amyloidosis are two entities extremely rare in children. We report
the case of a child of 11 years with a two months dysphonia and a
diagnosis of extramedullary plasmacytoma with localized laryngeal
amyloidosis. The treatment and outcome are compared with the
few cases found in the literature.
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CASO CLIiNICO

Vardn de 11 afios, con antecedentes de amigdalectomia a los
6arios, epilepsia, asma bronquial a tratamiento con Seretide®
(xinafoato de salmeterol e propionato de fluticasona). Sin
otros antecedentes de interés.

El paciente es remitido al su hospital de referencia por disfonia
de dos meses de evolucidn, sin trastornos deglutorios ni
respiratorios.

En la exploracién ORL se visualiza por nasofibroscopia una
tumoracion hemilaringea derecha que abomba hacia luz
gldtica, produciendo efecto masa y reduciendo la movilidad
ipsilateral, sin poder definir su extension hacia la cuerda
vocal derecha y siendo el resto de la exploracién normal.

La RM realizada es informada como “tumor gldtico centrado
en cuerda vocal derecha de aproximadamente 2cm.,
submucoso, condicionando una reduccion muy significativa
de la via aérea con una luz permeable de aproximadamente
0,5 cm., que deforma repliegue aritenoepiglético derecho y
oblitera el seno piriforme ipsilateral, descartandose etiologia
vascular”. Recomienda la realizacion de TC por artefactos
producidos durante la prueba al apreciar una masa de
densidad de partes blandas, ligeramente hipodensa y difusa
en cuerda vocal derecha.

Ante los datos clinicos y de imagen se programd una
microcirugia laringea, con toma de biopsia intraoperatoria,
siendo informada como “sospecha de amiloidosis”. Se
procede a la reduccién de la masa tumoral mediante Laser
CO2 sobre la banda ventricular, dejando un paso glético
aceptable..

El resultado definitivo A.P. es de plamocitoma con
monoclonalidad linfoide B y amiloidosis localizada.

El paciente es remitido al Servicio de Hematologia para
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realizar estudio de extension que resultd negativo,
descartandose la existencia de mieloma miultiple y
plamocitoma a otros niveles. Los estudios realizados fueron:
hemograma, coagulacién, bioquimica, VSG, PCR, serologia,
proteinograma, Bence-Jones, biopsia de médula o&sea,
aspirado medular con citometria de flujo, PET y serie dsea
radioldgica.

En el control postquirdrgico, mediante videoestroboscopia,
se aprecia una reduccién importante de la masa tumoral con
buen paso glético y paresia de cuerda vocal derecha. En
la RM persiste una masa en hemilaringe derecha aunque de
menor volumen respecto a la previa.

Tras valorar opciones terapéuticas conjuntamente con el
Servicio de Hematologia y Radioterapia, y dadas las escasas
referencias bibliograficas, se decide aplicar radioterapia
con intencidon curativa, con una dosis total de 45 Gy,
presentando buena tolerancia y una mejoria clinica inicial,
no asi videoestroboscdpica ni radioldgica.

Tres meses después de la radioterapia, se realiza microcirugia
laringea para reducir la masa tumoral y confirmar la
erradicacion del plasmocitoma tras la radioterapia. El
resultado A.P. fue de amiloidosis localizada, sin datos de
plasmocitoma.

Se realizaron controles periddicos en los Ultimos 21
meses objetivdndose persistencia de la lesion amiloide en
hemilaringe derecha, sin modificaciones macroscépicas.
Clinicamente presenta mejoria tanto en su disfonia como en
la tolerancia al ejercicio fisico.

En la dltima revisidn, se objetivan dos lesiones de coloracion
amarillenta y superficie lisa, similares a las descritas en
hemilaringe derecha, localizadas en base de lengua izquierda
y rinofaringe derecha. Se toman biopsias siendo el informe
AP de infiltrado inflamatorio con policlonalidad que descarta
plasmocitoma.

DISCUSION

El plasmocitoma extramedular es un tumor de células
plasmaticas originado en tejidos blandos, fundamentalmente
en cabeza y cuello.! Es una entidad infrecuente vy
extremadamente rara en nifios siendo la media de edad de
presentacion de 56-59 afios?, con predominio en varones. En
un estudio publicado por Wiltshaw, sélo 9 de 270 pacientes
con plasmocitoma extramedular tenian menos de 20 afios.?
Unicamente hemos encontrado un caso descrito en la
literatura de coexistencia de amiloidosis y plasmocitoma
laringeo en nifios, se trata de una nifia de 12 afios, publicado
por Nagasaka et al.* Nosotros presentamos el caso de un
varon de 11 afios con ambas patologias.

La sintomatologia es ocasionada por el crecimiento local,
siendo la disfonia, disfagia, tos productiva y disnea las
principales manifestaciones. Pribitkin el al°, en un estudio
realizado en pacientes con amiloidosis laringea, apuntan

como manifestacion principal la ronquera, mientras
que Piazza et al® sefialan la disnea. En nuestro caso, el
sintoma inicial fue la disfonia, sin presentar ninguna otra
manifestacién.

El diagndstico del plasmocitoma extramedular es fundamen-
talmente histoldgico, basado en la presencia de células
plasmaticas que muestran birrefringencia verde manzana
con tincidn Rojo Congo presentando rasgos citolégicamente
benignos; aunque el estudio inmunohistoquimico
muestra monoclonalidad, apuntando a su naturaleza
neoplasica®. En el paciente que presentamos, las técnicas
inmunohistoquimicas expresan cadenas lambda, siendo
negativa la expresion de cadenas kappa, mostrandose en el
estudio molecular, monoclonalidad linfoide B.

Es necesario realizar un estudio de extension para
establecer un diagndstico diferencial con el mieloma
multiple y el plasmocitoma dseo solitario, teniendo en
cuenta que el plasmocitoma extramedular es una entidad
generalmente localizada y asociada asociada a una larga
supervivencia’. En nuestro caso, los estudios realizados
(hemograma, coagulacion, bioquimica, VSG, PCR, serologia,
proteinograma, Bence-Jones, biopsia de M.O., aspirado
medular con citometria de flujo, PET y serie dsea radioldgica)
resultaron negativos.

En el tratamiento de la amiloidosis laringea, la exéresis
de la lesion con laser CO2 resulta eficaz, pues a pesar de
tener capacidad infiltrante, alterando la funcionalidad de la
cuerda vocal, se comporta como una tumoracion benigna,
y no suele presentar recidiva en las formas localizadas.?
Sin embargo, algunos autores abogan por una actitud
expectante, reservando la cirugia para casos concretos.’
Dada la radiosensibilidad del plasmocitoma, el tratamiento
seria la radioterapial®. En nuestro paciente, en el primer
acto quirurgico con biopsia intraoperatoria de amiloidosis,
realizamos cirugia con exéresis de la lesién con laser CO2,
obteniendo una importante mejoria clinica y reduccién
de la masa tumoral. Tras el informe anatomopatoldgico
definitivo de plasmocitoma extramedular, se decide aplicar
radioterapia, obteniendo la erradicacion del plasmocitoma,
aunque persistencia de masa amieloide. Dada la escasa
sintomatologia del paciente, optamos por realizar revisiones
periddicas, con una buena evolucidn clinica.

CONCLUSIONES

- La presencia de amiloidosis laringea localizada y de
plasmocitoma laringeo son dos entidades infrecuentes en
nifios siendo el diagndstico fundamentalmente histolégico e
inmunohistoquimico.

- El tratamiento debe ir encaminado a la erradicacién del
plasmocitoma y la reduccion del efecto masa, aunque en
determinados casos de escasa sintomatologia clinica, puede
limitarse a controles periddicos por fibroscopia.
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A - Inicial

Tumoracion submucosa de hemilaringe
derecha de 2cm de didametro q abomba
hacia luz glética com descenso de
la motividad de CVD, sin afectacidon
contralateral ni adenopatias.

B - Postquirurgica

Descenso del efecto masa aunque per-
sistencia con extension desde repliegue
aritenoepiglotico hasta CVD.

C - Postradioterapia
Persitencia de lesion.

D - Reintervencion quirurgica
A pesar de mejoria clinica, sin cambios
significativos.
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A - Postquirurgica

1) H-E: células plasmdticas junto a material
extracelular, hialino y eosidfilo.

2) Rojo Congo: birrefringencia verde
manzana con luz polarizada.

3) Estudio inmunohistoquimico: expresion
citoplasmatica para cadenas ligeras
lambda y negativa para kappa.

B - Reintervencion quirurgica

1) H-E: grandes masas de material

amieloide.

2) Rojo Congo positivo, sin obserar

acumulos de células plasmaticas.

it : i 3) Incluso con técnicas de inmuno-
. : histoquimica
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