Plasmocitoma extramedular solitario como
diagnostico diferencial de masa orofaringea

Solitary extramedullary plasmocytoma as
differential diagnosis of oropharyngeal mass
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RESUMEN

El plasmocitoma extramedular es una rara variante de linfoma
de bajo grado. Se trata de una neoplasia localizada de tejidos
blandos™®. El 80% ocurre en cabeza y cuello, y representa
menos del 1% de todas las neoplasias de esta zona*?),

El objetivo de este trabajo es presentar un caso de
plasmocitoma extramedular de amigdala palatina, y revisar
los protocolos diagndsticos y terapéuticos de este tipo
infrecuente de neoplasias que debe de tenerse en cuenta en el
diagnéstico diferencial de los tumores de amigdalas palatinas.
Palabras clave: Plasmocitoma edosxtramedular. Amigdala
palatina. Linfoma. Diagndstico diferencial.
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ABSTRACT

Extramedullary plasmocitoma is a rare variant of low grade
lymphoma. It is a localized neoplasm of soft tissue™”. 80% of
the cases occurs in the head and neck and represents less than
1% of all neoplasms in this area®?.

The aim of this paper is to present a case of extramedullary
plasmocytoma of palatine tonsil, and to review the diagnostic
and therapeutic protocols of this rare type of neoplasm that
should be considered in the differential diagnosis of tumors
of the tonsils.
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DESCRIPCION DEL CASO CLINICO

Vardn de 74 afios, ex-fumador de hace mas de 40 afios,
gue consulta por sensacion de cuerpo extrafio faringeo,
odinofagia y disfagia progresiva a sélidos, de un mes de
evolucidn, sin compromiso respiratorio.
Alaexploracidonsevisualiza unatumoracion dependiente
de amigdala palatina derecha, pediculada, no ulcerada,
cubierta de mucosa rojo-violdcea, no dolorosa ni
sangrante al roce, que abomba hacia vestibulo laringeo
reduciendo el mismo, siendo el resto de exploracion
ORL anodina .

Se realiza biopsia de la lesién, con resultado
anatomopatoldgico (AP) de “plasmocitoma”. La TAC
es informada como “tumoracién orofaringea de 37x21
mm, pediculada . No infiltracion de tejidos ni espacios
adyacentes. Adenopatias en cadena yugular derecha
inferiores a 2cm”. ( figural).

Tras valorar las opciones terapéuticas en el comité
oncoldgico de cabeza y cuello, se decide tratamiento
quirdrgico.

Se procede a la exéresis quirdrgica de la lesidon con
amigdalectomia derecha . La histologia confirma la
“proliferacion de células plasmaticas sugerentes de
plasmocitomade partesblandas. Lainmunohistoquimica
revela monoclonalidad de cadenas kappa” (figura 2).

El paciente es remitido al Servicio de Hematologia para
estudio de extensidn, resultando negativo y descartando
la existencia de mieloma multiple y plasmocitoma
a otros niveles, siendo el diagndstico definitivo de
“plasmocitoma extramedular solitario”.

En el control postquirdrgico, dos afios después, se
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FIGURA 1

TC maxilofacial de corte axial: masa a nivel de orofaringe
derecha, pediculada, sin signos de infiltracién hacia base de
craneo ni paredes faringeas.
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aprecia buena cicatrizacion de la fosa tonsilar derecha,
sin visualizar signos de recidiva, y con mejoria clinica.

DISCUSION

Las neoplasias de células plasmaticas incluyen tres
entidades diferentes: el mieloma multiple o enfermedad
diseminada, y dos localizadas: el plasmocitoma
6seo solitario y el plasmocitoma solitario de partes
blandas (PSE)®. Se trata de tumores infrecuentes,
representando menos del 1% de las neoplasias de
cabeza y cuello , y menos del 0,4% de las neoplasias
del tracto respiratorio superior™®. El PSE puede
aparecer en cualquier estructura del organismo con
tejido linfoide, pero el 80% de ellos se manifiesta en
las vias aerodigestivas superiores®*. El 50% se localiza
en las fosas nasales y senos paranasales, el 25% en la
orofaringe, el 21% en la rinofaringe, y finalmente, el 4%
se sitia a nivel laringeo®. Afecta al sexo masculino 3-4
veces mas que al femenino, registrandose un pico de
edad entre la sexta y séptima década de vida'®.

La sintomatologia es ocasionada por el crecimiento
local”, siendo sus principales manifestaciones en la
localizacion orofaringea : odinofagia, disfagia, sangrado
y disnea.

FIGURA 2

(a) Hematoxilina- Eosina: lesion tumoral constituida por
células plasmaticas bien diferenciadas, con ntcleos excéntricos
caracteristicos dispuestos en rueda de carreta, citoplasma
amplio, baséfilo.

(b) Positividad con anticuerpo anti- CD138 en membarana,
marcador caracteristico de células plasmaticas en
plasmocitoma

Macroscdpicamente suele presentarse como una
masa de superficie lisa, de color rojo oscuro/violaceo,
generalmente friable, sin lesiones de necrosis ni
ulceraciones (figura 3). El compromiso linfatico se puede
observar en el 12-26% de los casos en la presentacién
inicial®,

La biopsia de la lesion es el primer paso para el
diagndstico™. Histoldgicamente, muestra presencia de
células plasmaticas de ubicacidn extramedular (no ésea)
gue muestran birrefringencia de verde manzana con
tincién rojo congo presentando rasgos citoldgicamente
benignos, aunque el estudio inmunohistoquimico
muestra monoclonalidad, apuntando a su naturaleza
neoplasica. En nuestro caso, la inmunohistoquimica
expresa monoclonalidad kappa'®.

El diagndstico de PSE sélo puede realizarse después
de un estudio de extensidén sistémica negativo®®
descartandose mieloma multiple y plasmocitoma
6seo solitario (principales diagndsticos diferenciales),
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FIGURA 3
Pieza quirurgica: masa bilobulada que incluye amigdala
palatina, de superficie lisa, rojo violacea, friable

considerando que el PSE es una entidad generalmente
localizada y asociada a una larga evolucion. El estudio
de extension debe incluir: estudio de sangre periférica,
proteinograma, proteinuria, inmunoelectroforesis sérica y
urinaria, radiologia de todo el esqueleto, gammagrafia
Osea y puncién de médula dsea.

Las técnicas de diagndstico porimagen (TACy RMN) sélo
son utiles para establecer la extensién de la enfermedad,
careciendo de signos propios para el diagndstico.

La evolucién del PSE es muy variable, el 30% puede
manifestar a lo largo de la vida algun grado de
diseminacion linfatica u ésea. Por tanto, aun no esta
claro si se trata de una misma enfermedad o si tiene
individualidad propia.

Pueden darse las siguientes posibilidades evolutivas:
enfermedad solitaria (40%), diseminacidn linfatica (10-
21%), segunda localizacidon (ésea en el 38%, tejidos
blandos en el 20%, y ambas en el 42%) y transformacion
en mieloma multiple (5-32%), incluso varios afios
después del primer diagndstico®.

El tratamiento aun es controvertido, algunos autores
recomiendan la radioterapia sdlo, otros la cirugia sélo
y algunos la combinacion de ambas'™. El plasmocitoma
extramedular presenta una elevada radiosensibilidad,
consiguiendo un control local en el 95% de los casos
con dosis totales de 40-60 Gy®. La recurrencia local es
de 21% con radioterapia sola, de 20% con cirugia sola 'y
de 46% con terapia combinada, lo cual probablemente
refleja el hecho de que los pacientes tratados con terapia
combinada tenian enfermedad mas extensay. En el
caso de nuestro paciente no se ha realizado radioterapia
complementaria, actualmente, después de dos afios,
permanece libre de enfermedad, y sigue revisiones
periddicas por nuestro Servicio y el de Hematologia.
Los factores asociados a peor prondstico son la
presencia de destruccidn ésea, tumor primario grande,
recurrencia y tumores localizados en el esfenoides, seno
maxilar, érbita y laringe™. No se ha demostrado que

tengan valor pronéstico la edad, el sexo, la apariencia
histoldgica o la afeccién de nédulos linfaticos™.

CONCLUSIONES

-El plasmocitoma es una entidad infrecuente en el 4rea
otorrinolaringoldgica.

- El diagndstico, tratamiento, y seguimiento debe ser
multidisciplinario, pensando siempre en la posibilidad
de diseminacion.

- Es muy importante el seguimiento a largo plazo de
estos pacientes, ya que se han reportado casos de
recurrencia 28 a 36 afos después del tratamiento inicial
y también casos en que después de muchos afios de
estar asintomaticos presentan mieloma multiple®.
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