Plasmocitoma extramedular subglotico en paciente

com mieloma multiple

Subglottic extramedullary plasmacytomain a
patient with multiple myeloma
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RESUMEN

El plasmocitoma extramedular es un tumor raro que
representa el 5-10% de las neoplasias de células plasmaticas.
La localizacidn en cabeza y cuello es la mas frecuente.
La afectacion laringea es rara, con menos de 100 casos
publicados.

Presentamos el caso de un paciente diagnosticado de mieloma
multiple en remisién, que acude a urgencias por disnea y
estridor progresivos, secundarios a un plasmocitoma cricoideo.
Se incide en la dificultad de esta patologia para obtener una
muestra representativa para el diagndstico histoldgico, lo que
puede obligarnos a realizar biopsias abiertas.

Palabras clave: plasmocitoma extramedular, cartilago cricoides,
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ABSTRACT

Extramedullary plasmacytoma is a rare tumor, representing
approximately 5-10% of all plasma cells neoplasm. The most
common location is in head and neck, and the laryngeal
involvement is rare with fewer than 100 cases reported.

We report the case of a 70 years old patient diagnosed with
multiple myeloma in remission, who came to emergency
department presenting with progressive dyspnea and stridor,
secondary to a cricoid plasmacytoma.

One of the problems with cricoid plasmacytomas lies in the
difficulty in obtaining a representative histological sample,
which may require open biopsy.

Keywords: Extramedullary plasmacytoma, cricoid cartilage,
multiple myeloma.
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INTRODUCCION

Las neoplasias de células plasmaticas comprenden
el mieloma multiple (forma mds frecuente y de
peor prondstico) que causa lesiones difusas en Ia
médula dsea; el plasmocitoma solitario que cursa
como una proliferaciéon localizada, especialmente en
huesos largos, columna y pelvis y el plasmocitoma
extramedular (PEM) que afecta a tejidos blandos.
Algunos autores consideran que las tres formas
corresponden a una misma enfermedad?. La progresidn
de plasmocitoma a mieloma ocurre en el 5-41%, segun
las series*®®, esto es mas frecuente que la conversion
a una forma extramedular®. Los PEM se localizan en
dreas submucosas. El 80-90% de los casos afectan a
cabeza y cuello (nasofaringe y senos paranasales'?)
aunque representan solo el 1% de los tumores de esta
localizacién. La afectacién laringea es excepcional,
representando un 6-18%’, localizandose principalmente
en la region supraglética, concretamente en la epiglotis.
Solo hay siete casos publicados con afectacion del
cartilago cricoides®.

El PEM cursa con sintomas inespecificos. A nivel
laringeo, se presentan con disfonia (mds frecuente),
disfagia y disnea. El diagndstico es histoldgico, pero no
existen hallazgos patognomodnicos para diferenciar un
mieloma de un plasmocitoma. Al tratarse de lesiones
submucosas, las muestras deben ser grandesy profundas
para ser representativas®. Por otro lado hay que realizar
estudios inmunohistoquimicos que demuestren Ia
produccion monoclonal de inmunoglobulinas por las
células neoplasicas y, descartar la presencia de una
enfermedad diseminada (mieloma), porque conlleva un
peor prondstico y un tratamiento diferente3*.

CASO CLINICO

Paciente varén de 70 afos que acude a Urgencias
por cuadro de disfonia de tres meses de evolucion,
acompafiada en los ultimos dias de disnea y estridor
progresivos. Refiere antecedentes de mieloma multiple
tipo IgA en remision completa desde hace 2 afos,
diagnosticado en 2006 y tratado con quimioterapia
alternante tipo VBCMP-VBAD (vincristina ciclofosfamida
carmustina melfalan prednisona - vincristina carmustina
doxorubicina dexametasona) con respuesta adecuada.
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Al ingreso seguia terapia de mantenimiento con
corticoides e Interferon.

Por fibroscopia se aprecia una masa a nivel subglotico
que produce abombamiento y estenosis importante
a ese nivel, con mucosa de aspecto normal. En una
tomografia previa se aprecia una masa en cricoides
homogénea, hipercaptante, con densidad de partes
blandas, que estrecha la subglotis. Se realiza una
traqueotomia de urgencia y biopsias mediante
laringoscopia directa informadas como epitelio
escamoso con acantosis, células inflamatorias vy
ausencia de malignidad. Posteriormente realizamos una
PAAF guiada por tomografia con resultados similares.
Ante la alta sospecha de PEM y la ausencia de un
diagndstico concluyente, se programa una cervicotomia
exploradora donde se aprecia la afectacién del cartilago

FIGURA 1
Imagen axial de lesion con afectacion del cartilago cricoides

FIGURA 2
Imagen sagital con compromiso de via aérea

cricoides con exteriorizacion de la lesidon a través de la
membrana cricotiroidea. Se toman biopsias profundas,
siendo informadas como plasmocitoma de cricoides.

El servicio de Hematologia completa el estudio y
confirman progresidon a mieloma. Se inicia tratamiento
con radioterapia (50 Gy) sobre el plasmocitoma de
cricoides. Actualmente el paciente estd en control por
hematologia, asintomatico con mejoria de la exploracidn

endoscopica y radioldgica, pero aun es portador de
tragueostomia.

DISCUSION

Los PEM laringeos cursan con clinica inespecifica.
La disfagia y la disnea son sintomas tardios. El
diagndstico es histoldgico, pero aunque son lesiones
accesibles mediante laringoscopia directa y PAAF,
estos procedimientos con frecuencia no permiten
obtener muestras representativas, ya que son tumores
submucosos recubiertos por mucosa engrosada e
inflamada. Esto nos obliga a biopsias profundas, de ahi
la dificultad de diagndstico.

La cervicotomia con biopsia abierta resulta un
procedimiento adecuado, que debe plantearse ante la
sospecha de PEM en esta localizacidn®.

Se desconoce el mecanismo de desarrollo de un
plasmocitoma a nivel cricoideo, algunos autores lo
relacionan con una transformacién metaplasica del
cartilago®®, que no fue demostrada en nuestro caso.
Ademads, el desarrollo de un PEM en pacientes con
historia previa de mieloma es infrecuente. Los PEM son
radiosensibles, alcanzando un control local en el 70-
100% de casos con radioterapia. La respuesta es dosis
dependiente, se recomiendan dosis de 45-50 Gy. No hay
consenso sobre la radiacién de cadenas ganglionares*57.
La cirugia se reserva con fines diagndsticos, o para
resecar pequefias lesiones. Es importante descartar
la existencia de enfermedad diseminada, porque
conlleva un peor diagnodstico y la necesidad de asociar
quimioterapia. Situacion que ocurri6 con nuestro
paciente.
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