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PALABRAS CLAVE Resumen El plasmocitoma extramedular (PEM) es una neoplasia de células plasmaticas del
Tomografia tejido blando sin afectacion de la médula 6sea ni otras caracteristicas sistémicas de mieloma
computarizada; multiple. Aproximadamente el 80-90% de los PEM afectan a la region de la cabeza y el cuello,
Extramedular; especialmente a la cavidad nasal, los senos paranasales, la fosa amigdalina y la cavidad oral. Los
Plasmocitoma casos de PEM de laringe son extremadamente raros y se trata de una lesion destructiva a nivel
solitario; local sin propagacion sistémica. Las caracteristicas clinicas varian en funcién de la localizacion
Laringe del tumor. El diagndstico se establece mediante histopatologia, inmunohistoquimica y un estudio
sistémico para excluir las enfermedades sistémicas de proliferacion de células plasmaticas. Los
plasmocitomas extramedulares son altamente sensibles a la radiacion, por lo que se utiliza la
radioterapia como tratamiento. En este estudio, notificamos un caso raro de PEM de laringe
evaluado con tomografia computarizada y presentamos los resultados histopatologicos de una
paciente de 74 anos.
© 2020 SERAM. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos los derechos reservados.
KEYWORDS Evaluation of Extramedullary Plasmacytoma of the Larynx with Radiologic and
Computed Histopathological Findings
tomography;
Extramedullary; Abstract Extramedullary plasmacytoma (EMP) is a plasma cell neoplasm of soft tissue without
Solitary bone marrow involvement or other systemic characteristics of multiple myeloma. Approxima-
plasmacytoma; tely 80-90% of EMPs involve the head and neck region, especially in the nasal cavity, paranasal
Larynx sinuses, tonsillar fossa, and oral cavity. An EMP of the larynx is extremely rare and is a loca-

lly destructive lesion without systemic spread. Clinical features vary depending on the tumor
location. A diagnosis is established by histopathology, immunohistochemistry, and a systemic
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survey to exclude systemic plasma cell proliferative diseases. Extramedullary plasmacytomas
are highly radiosensitive and radiotherapy is therefore used as a treatment. In this study, we
report on a rare case of EMP of the larynx evaluated with computed tomography and present
histopathologic findings for a 74-year-old female patient.

© 2020 SERAM. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights reserved.

Introduccion

El plasmocitoma extramedular (PEM) es una neoplasia rara
de células plasmaticas que se produce principalmente en los
tejidos blandos de la cabeza y el cuello y que representa
el 4% de los tumores de células plasmaticas'. La afecta-
cion del plasmocitoma extramedular puede observarse en
la zona nasal o nasofaringea, la laringe, la orofaringe, la
lengua, las amigdalas, las glandulas salivales pequenas, la
pared posterior de la faringe, la glandula tiroidea, la glan-
dula paratiroidea, el oido medio, el colon y el higado?. La
afectacion laringea del PEM es muy rara y constituye el 0,2%
de las neoplasias malignas de laringe®. El diagndstico de PEM
se basa en la inmunohistoquimica y la exclusion de enferme-
dades sistémicas proliferativas de células plasmaticas. Los
métodos de diagnostico por imagenes radiologicas, como la
tomografia computarizada (TC) y la resonancia magnética
(RM), son Utiles para evaluar la diseminacion del PEM a la
columna vertebral, la pelvis, el fémur y el himero*>. Como
el PEM es sensible a la radiacion, el protocolo de tratamiento
de referencia es la radioterapia. Por lo tanto, es necesario
diferenciar el PEM del plasmocitoma solitario de hueso y del
mieloma multiple en lo que respecta al enfoque del trata-
miento. En este estudio evaluamos un PEM de laringe en
una paciente de 74 anos de edad utilizando los resultados
histopatoldgicos y de las imagenes radioldgicas.

Informe del caso

La paciente, de 74 afhos, fue remitida al otorrinolaringo-
logo con quejas de ronquera y dificultad para deglutir,
que persistian desde hacia aproximadamente un afo. Sus
antecedentes médicos previos y su exploracion fisica no pre-
sentaban mayores particularidades. La laringoscopia directa
reveld una lesion en masa de color plrpura cubierta de
mucosa que se originaba en el seno piriforme y en la
pared faringea lateral y que casi obstruia la luz. La TC con
contraste del cuello reveloé una lesion de 357x? 45 mm que
rodeaba la cuerda vocal derecha y el pliegue ariepigldtico,
y se extendia a la supraglotis y al espacio extralaringeo con
estrechamiento de la via respiratoria supraglotica (fig. 1ay
b). El tamano y el aspecto de los ganglios linfaticos cervica-
les eran normales.

Se realizd una laringoscopia directa con anestesia general
para realizar una biopsia de la masa supraglética. La evalua-
cion histopatoldgica revelo una proliferacion uniforme de
células plasmaticas con nicleos situados excéntricamente
debajo del epitelio (fig. 2 ay b) con CD138 (Bio SB, clon B-
A38, EE.?UU.) positivo (fig. 2 c) en la inmunohistoquimica,
caracteristicos de PEM. Ademas, las cadenas ligeras kappa
(Thermo scientific, clon L1C1, EE.?UU.) y lambda (Thermo

scientific, clon HP6054, EE.?UU.) (fig. 2 d) y la IgG resultaron
positivas; CD56 (Genemed, clon 123C3, EE.?UU.) y siklinD-
1 (Ventana, SP4-R de conejo monoclonal, EE.?UU.) fueron
negativos. Se evaluo a la paciente mas a fondo para detectar
la presencia de una enfermedad sistémica. La concentracion
de hemoglobina era de 14 g/dl; la creatinina sérica, de 0,61
mg/dl, y la urea en sangre, de 14,8 mg/dl. La electroforesis
de proteinas en suero y orina era normal. El estudio éseo
no revelo ninguna lesion litica. Como resultado de la biopsia
de médula dsea, se detectaron aproximadamente entre un
5%y un 10% de células plasmaticas con tincién positiva para
CD138 y CD56. La ciclina D1 es negativa. Las TC de torax,
abdomen y pelvis fueron normales. En ausencia de afecta-
cion sistémica, se diagnostico que la paciente tenia un PEM.
La paciente recibi6 tratamiento con radioterapia y quimio-
terapia. Tres meses después de finalizar el tratamiento se
confirmo la regresion del tumor mediante una TC (fig. 3ay
b). No habia ninguna masa supraglética y la via respiratoria
supraglotica estaba 100% libre.

Discusion

El PEM de laringe es una neoplasia de células plasmaticas
extremadamente rara®. Representa el 1% de las neoplasias
malignas de cabezay cuelloy el 0,2% de las neoplasias malig-
nas de laringe®. Es tres veces mas frecuente en los hombres
que en las mujeres’. Los puntos frecuentes de afectacion
de la laringe (por orden de frecuencia) son la epiglotis,
los ventriculos, las cuerdas vocales, las cuerdas falsas, los
pliegues ariepigloticos, los cartilagos aritenoides y la region
subglética®. Los sintomas que se presentan suelen ser limita-
dos e inespecificos. Por lo tanto, el diagnostico de un PEM de
laringe suele retrasarse. El sintoma mas frecuente de PEM
es el desarrollo lento de ronquera. Los sintomas tardios son
disfagia, disfonia, disnea, tos cronica, estridor y dolor aso-
ciado con tumores localmente agresivos' 8. La obstruccion
aguda de las vias respiratorias que requiere intubacién es
muy rara.

Los métodos de diagndstico por imagenes radioldgicas
son muy Utiles para el diagndstico. Ademas, con métodos
de diagnostico por imagen pueden evaluarse el tamano de
la lesion, la localizacion, la invasion del tejido adyacente y
la destruccion de hueso y cartilago adyacentes. La calcifi-
cacion y las zonas de baja densidad en el cartilago tiroideo
y el patron de crecimiento infiltrativo son caracteristicas
tipicas del PEM, que pueden observarse con la TC'?. Ade-
mas, la TC mejorada por contraste suele mostrar una masa
laringea homogénea bien circunscrita, que aparece con una
intensificacion del contraste de leve a moderada'. La RM
muestra una masa laringea con hipointensidad en las ima-
genes ponderadas en T1 e hiperintensidad en las imagenes
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Figura 1

a) La tomografia computarizada (TC) del cuello con contraste revel6 una lesion bien demarcada, levemente realzada y

que ocupa un espacio (flecha) en la cuerda vocal derecha y en el cartilago aritenoide. b) Ademas, la lesion se extiende al espacio

graso preepiglotico y al area subgldtica.

Figura 2

a) Infiltracion de células plasmaticas (HE x 100). b) Las células plasmaticas presentaban nucleos excéntricos con croma-

tina gruesa (HE x400). c) Tincion de CD138 (DAB x200). d) Tinciéon de lambda (DAB x200).

ponderadas en T2. Después de la inyeccion de gadolinio
intravenoso, puede observarse una intensificacion modera-
damente significativa en la lesion”. No es posible diferenciar
definitivamente el PEM de laringe de otros tumores benig-
nos y malignos de laringe mediante métodos de diagnostico
por imagen. El diagnodstico de PEM solitario se basa en la
exclusion de afectacion 6seay en la manifestacion de células
plasmaticas neoplasicas mediante métodos inmunohistoqui-
micos. Ademas, para establecer el diagndstico de un PEM
solitario no debe haber ninguna enfermedad diseminada.
Para este fin, pueden utilizarse métodos de diagnéstico por
imagenes radioldgicas como la radiografia, la TC y la RM

VAl

para evaluar la columna vertebral, la pelvis, el fémur y el
himero*°. La biopsia de médula 6sea también deberia estar
dentro del rango normal. Ademas, no debe haber signos de
proteina monoclonal sérica y urinaria, anemia, hipercalce-
mia o insuficiencia renal’.

Para el tratamiento pueden utilizarse la cirugia, la radio-
terapia, la quimioterapia y combinaciones de estas. La
radioterapia es el tratamiento de referencia para el PEM,
ya que este es muy sensible a la radiacién®. Los plasmoci-
tomas extramedulares pueden controlarse localmente con
una tasa del 80-100% con radioterapia radical®. Una de las
ventajas de la radioterapia para un PEM es la excelente
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Figura 3

a) La tomografia computarizada mejorada con contraste del cuello después del tratamiento revel6 unas cuerdas vocales

normales. b) También se observaron cambios posteriores a la radioterapia en la zona subglotica.

proteccion del sonido. Sin embargo, la toxicidad aguda de la
radiacion como resultado de la prolongacion de la radiote-
rapia durante varias semanas constituye una desventaja del
tratamiento con radioterapia’. Puede realizarse una ciru-
gia en las lesiones en las que la radioterapia ha fracasado.
Ademas, se prefiere la cirugia para prevenir las secuelas
a largo plazo de la radioterapia. En lo que respecta a la
progresion del mieloma multiple, el enfoque de la quimio-
terapia sigue siendo controvertido para la prevencion y el
tratamiento de la enfermedad recurrente. La quimiotera-
pia también puede utilizarse para pacientes inoperables y
enfermedades diseminadas’.

El pronostico del PEM observado en la cabeza y el cue-
llo es mejor que el del plasmocitoma solitario de hueso y
el mieloma multiple. En aquellos casos de mieloma 6seo y
multiple, el 70% de los pacientes suelen someterse a 10 afos
de seguimiento®. Sin embargo, entre el 10 y el 30% de los
casos progresan a mieloma multiple en 2 afnos. El pronds-
tico de estos casos es desfavorable. Son varios los factores
que intervienen en la progresion del mieloma mdultiple. El
tamanio del tumor en el momento del diagnéstico, el nivel
total de proteina séricay un pico monoclonal observado en la
electroforesis de proteina sérica son factores predictivos de
la progresion a mieloma multiple®. Por consiguiente, se debe
hacer un seguimiento de los pacientes durante un periodo de
tiempo prolongado después del tratamiento. Los seguimien-
tos deben realizarse tanto de forma sistémica como local®.
Los médicos deben estar atentos a los signos del mieloma
multiple, como anemia, dolor dseo e insuficiencia renal®.

Conclusion

Aunque el PEM de laringe rara vez se observa en casos de
tumores de cabeza y cuello, debe tenerse en cuenta en el
diagnéstico diferencial de los tumores de laringe. No exis-
ten hallazgos caracteristicos en las imagenes radioldgicas.
La radioterapia es una modalidad de tratamiento habitual y
eficaz para el PEM debido a su sensibilidad a la radiacion.
Aunque el pronostico para los pacientes con PEM es bueno,
el mieloma multiple puede progresar a largo plazo. Por con-
siguiente, se requiere un seguimiento sistémico a largo plazo
después del tratamiento.
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