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Caso clinico

Varén de 50 afios de edad, fumador de un paquete/dia
desde los 18 afios. Consumo de alcohol no relevante. Entre
sus antecedentes patoldgicos figuran una exéresis de poli-
pos en las cuerdas vocales y de un carcinoma basocelular
en la zona lumbar hace 2 afios. Presenta un angioma plano
congénito en la zona pectoral y un quiste epidermoide
centrotordcico. A los 30 afios fue diagnosticado en otro
centro de una espondilitis anquilosante, con presencia de
anquilosis lumbar y de las vértebras sacroilfacas asociado a
HLA B27 positivo. Fue tratado con antiinflamatorios y
glucocorticoides, y recibié radioterapia antidlgica lumbar.
Posteriormente, su enfermedad reumatoldgica se mantuvo
poco sintomdtica, por lo que no segufa ningdn control ni
tratamiento.

En julio de 2000 acude a su médico de cabecera a causa de
un dolor en el hombro derecho de un mes de evolucién,
que se desencadenaba con los movimientos de la articula-
cién y con el sobreesfuerzo de la extremidad. Se realizaron
unas radiograffas del hombro que fueron informadas como
normales (no disponibles). Debido a la persistencia del do-
lor a pesar del tratamiento antiinflamatorio, fue remitido
al reumatdlogo de atencién primaria. La exploracién reu-
matoldgica en ese momento demostré la limitacién axial
propia de su enfermedad, con un test de Schober de 3 ¢cm
sin dolor a la presion vertebral o de sacroilfacas. La movili-
dad del hombro se hallaba conservada, aunque la abduc-
cién forzada era dolorosa. Se realizaron nuevas radiografias
de hombro que objetivaron imdgenes liticas en el acro-
mion, la escdpula y el himero derecho, y una ecografia del
hombro derecho que evidencié una lesién neoformativa
que expandfa e insuflaba el acromion y la escdpula, rom-
piendo la cortical con infiltracién de las partes blandas. La
analitica en ese momento evidencié: VSG 10 mm en la
primera hora (0-20); Hb 14,3 g/dl (13-18); Hto. 41,8%
(39-54); VCM 94,3 fL (80-97); plaquetas 238 X 101
(135-450 X 10%); leucocitos 10,2 X 10%/1(58,8% S, 32,6%
L, 9.2% M, 5,3% E, 1,2% B); glucosa 5,1 mmol/l (3,6-
6,4), uratos 327 Wmol/l (202-482), colesterol 519 mmol/l
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(3,5-5,5); ALT 44 U/l (5-54); FFAA 217 U/l (78-279);
calcio 2,3 mmol/l (2,1-2,6); fésforo 1,0 mmol/l (0,95-
1,7); PCR 3,1 mg/1 (0-5); sedimento de orina: normal.

El paciente fue ingresado en el servicio de reumatologia de
la CSUB para completar el estudio y la filiacién de dicha
lesién.

Al ingreso, el enfermo presentaba un buen estado general
y se hallaba afebril, normocoloreado y normohidratado.
No se hallaron adenopatias. Auscultacién cardiaca ritmica
y sin soplos. Auscultacién respiratoria normal. Abdomen
blando, no doloroso, no se palparon visceromegalias. Ex-
ploracién neuroldgica dentro de la normalidad. Se apreci6
un discreto abombamiento de la zona acromial de la escd-
pula derecha, con leve desplazamiento anterior del hom-
bro, de consistencia normal. Dolor a la palpacién del 4dn-
gulo inferior escapular. No presentaba dolor a la
movilizacién pasiva, aunque si a la movilizacién activa ex-
trema (abduccién y rotacién externa). Sin evidencia de lin-
fedema. Fuerza y sensibilidad conservadas. Pulsos norma-
les. Dolor a la palpacién de los arcos costales 8-9
izquierdos en su plano posterior. Discretas molestias a la
presion de los puntos sacroiliacos y de las ap6fisis espino-
sas lumbares. Limitacién de la flexién lumbar sin variacio-
nes respecto a la exploracién anterior.

La analitica del ingreso evidencié: VSG 23 mm en la pri-
mera hora; Hb 13,8 g/dl; Hto. 39,8%; VCM 96 fL; pla-
quetas 238 X 10%/1; leucocitos 12,2 X 10%1 (55% S,
32,1% L), glucosa 5 mmol/l (4,1-7,8), uratos 384 {mol/l
(143-371), colesterol 5,2 mmol/l (2,93-5,2); ALT 1,02
pkat/l (N, 0,05-0,56); AST 0,43 pkat/l (N, 0,05-0,5);
FFAA 1,8 pkat/l (N, 0,1-1,6); GGT 1,64 pkat/l (N,
0,05-0,53); bilirrubina 4 mmol/l
(1-18); calcio 2,4 mmol/l (2,15-2,51); fésforo 1,4 mmol/l
(0,85-1,5); Na 139 mEq/l (135-147); K 4,6 mEq/1 (3,83-
5,1); proteinas totales 61 g/l (64-80); PCR < 3 mg/l (0,1-
5); fibrindgeno 4,6 g/l (2-4); tiempo de protrombina 0,89;
TTPA 0,86; ferritina 214,6 Ug/l (30-300); FR negativo;
beta-2 microglobulina sérica 3,9 mg/l (N, 0,8-2,4 mg/l);
I1gG 477 mg/dl (N, 690-1.400); IgA 35,6 mg/dl (N, 88-
410); IgM < 17 mg/dl (N, 34-210). Proteinograma: Alb
57,3% (N, 57-65); alfa-1 globulina 3,5% (N, 2-4); alfa-2
globulina 18,2% (N, 8-13); betaglobulina 14,7% (N, 9-
14); gammaglobulina 6,3% (N, 10-19). Marcadores tu-
morales: CEA 3,5 ug/l (N, 0-34); AgCA 19,9 :15 karb.u/1
(N, 0-39); AgCA 125, 11,9 karb. W1 (N, 0-35). Tira reac-
tiva de orina normal.

Radiografia de térax: no se detecté la presencia de cardio-
megalia, alteraciones pulmonares ni mediastinicas. Se
aportan imdgenes de la RM realizada en el hombro afecta-
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do.

Gammagrafia dsea: proceso Gseo activo sobre el hombro de-
recho. Acumulaciones en la cara anterior del segundo arco
costal derecho, ambas regiones laterales de D3, articula-
cién costovertebral izquierda de D9, octavo arco costal
posterior izquierdo, décimo arco costal posterior derecho,
punta de la escdpula derecha y captacién discreta en la re-
gion lateral derecha de D4.

Ecografia abdominal: sin alteraciones.

Se realizaron exploraciones que permitieron el diagndstico.

Dra. Ortiz-Santamaria

Se trata de un varén de 50 aflos con antecedentes de es-
pondilitis anquilosante tratada con radioterapia, y angio-
ma plano congénito tordcico, que presenta dolor, tumora-
cién y limitacién funcional del hombro derecho. A la
radiograffa simple se observan varias lesiones osteoliticas
agresivas, en mds de un hueso, de una misma regién ana-
témica (fig. 1). En la gammagrafia 6sea se objetiva un au-
mento de la captacién del trazador en el acromion, as{
como en distintas costillas y la regién lateral de D3 y D4
(fig. 2). En la RM del hombro se evidencia una lesién ex-
pansiva tumoral que reemplaza la médula 6sea y destruye
la cortical del oméplato, concretamente del acromion, con
componente de partes blandas con efecto masa sobre los
musculos supraespinoso y trapecio (fig. 3). Existen otras
lesiones en el omdplato que también reemplazan la médu-
la Gsea y erosionan el endostio; también se observan en la
epifisis del hlimero y en los primeros arcos costales. Se tra-
ta de imdgenes hipointensas en T1 e hiperintensas en T2.

Figura 1. Radiografia simple de hombro: imdgenes liticas en acromion, escapula
y hitmero
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Figura 2. Gammagrafia dsea: aumento de la captacion del trazador en el acro-
mion, asi como en distintas costillas y la vegion lateral de D3 y D4.

Figura 3. Resonancia magnética del hombro: lesion expansiva tumoral que reem-
plaza la médula dsea y destruye la cortical con componente de partes blandas.

En el interior de la lesién situada en el acromion, se obser-
van pequeflas imdgenes de baja intensidad de sefial, com-
patibles con dreas de calcificacién o hemorragia. No existe
compromiso articular. En la analitica destaca: leve linfo-
monocitosis, leve alteracién de las enzimas hepdticas, dis-
minucién de las inmunoglobulinas, aumento de la alfa-
2/beta globulina en el proteinograma, con leve aumento
de la beta-2 microglobulina sérica. La uroandlisis elemen-
tal, la radiografia de térax y la ecograffa abdominal fueron
normales.

Centraré el diagndstico en un enfermo con espondilitis an-
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quilosante y lesiones osteoliticas multiples. En el caso de
que estas lesiones osteoliticas estén en relacion con la en-
fermedad de base, cabe destacar como complicacién a lar-
go plazo de la espondilitis anquilosante la aparicién de
una amiloidosis secundaria. La afeccién renal en forma de
proteinuria y/o insuficiencia renal es la manifestacién que
alerta de la aparicién de amiloidosis secundaria'?; en cam-
bio, la afeccién ésea de la amiloidosis secundaria es excep-
cional. A veces se observan depésitos tumorales de sustan-
cia amiloide, llamados amiloidomas, generalmente del
tipo AL (amiloidosis primaria), en los que no existe la evi-
dencia de amiloidosis generalizada o de otra enfermedad
sistémica’. También se han descrito casos de amiloidomas
en tejidos blandos en los que la proteina amiloide era del
tipo AA’ (amiloidosis secundaria). La localizacién mds ha-
bitual de los amiloidomas es la columna vertebral y el crd-
neo, pero también el hiimero, el omdplato y la pelvis. Son
mds habituales en varones de mediana edad (57 afios) que
en mujeres (2:1). La forma de presentacién puede ser como
afeccién neuroldgica (radiculopatia, paraparesia), tumora-
cién dolorosa o fracturas patoldgicas. RadiolGgicamente,
se caracterizan por lesiones liticas con destruccién de la
cortical y masa de partes blandes con o sin dreas de calcifi-
cacién, que pueden recordar un condrosarcoma®. El pro-
néstico estd en relacién con la posible progresién hacia
una enfermedad sistémica, sea la amiloidosis o una hema-
topatia. Segtin Pambuccian et al®, los amiloidomas repre-
sentarfan plasmocitomas con depdsito masivo de proteina
amiloide, en donde la ausencia de componente monoclonal
se explicaria por la baja solubilidad de las inmunoglobuli-
nas con tendencia a la precipitacién local. Otros autores
consideran que el pronéstico de los amiloidomas es exce-
lente sin progresion hacia enfermedades sistémicas ni reci-
divas®’. En este caso, la presencia de afeccién ésea multi-
ple permite descartar el amiloidoma y la poca expresién
bioldgica de la enfermedad, la existencia de reactantes de
fase aguda poco elevados, la uroandlisis normal, aun sin
conocer la funcién renal y la proteinuria, hacen poco pro-
bable el diagndstico de amiloidosis secundaria.

En relacién con el tratamiento recibido al inicio de la en-
fermedad, radioterapia antidlgica lumbar, se ha descrito
un mayor riesgo de aparicién de casos de leucemia, linfo-
ma no hodgkiniano y mieloma multiple, entre otros, res-
pecto a los pacientes con espondilitis anquilosante no irra-
diados. Este riesgo disminuye con el paso de los aflos en
relacién con el momento del tratamiento radioterdpico®”.
Segtin Cuzick et al'®, la aparicién de mieloma miltiple en
los pacientes irradiados acontece después de 10 afios de ha-
ber seguido el tratamiento y el riesgo puede continuar
después de 30 afios 0 mds. Algtn autor ha puesto en duda
si la radioterapia es condicién sine qua non, o bien la mis-
ma enfermedad lo podria favorecer'!, en respuesta a un es-
timulo antigénico crénico'?. Se ha descrito algin caso de
espondilitis anquilosante asociada a mieloma no secretor’®.
Por orden de frecuencia, el mieloma multiple afecta a las
vértebras, las costillas, el crdneo, la pelvis y el fémur. En el
caso del plasmocitoma —término usado para las lesiones
solitarias— afecta a las vértebras, la pelvis, el crdneo, el es-
ternén y las costillas. El mieloma representa el 1% de las

neoplasias y el 10-15% de las neoplasias hematolégicas.
La edad del diagndstico estd entre los 40 y los 80 afios y es
mis frecuente en los varones que en las mujeres. Clinica-
mente, se puede presentar en forma de afeccién neurolégi-
ca, sindrome téxico, fiebre, adenopatias, visceromegalias y
fracturas patoldgicas, entre otros procesos. En la analitica a
menudo destaca la presencia de anemia, reactantes de fase
aguda elevados, alteraciones en el proteinograma, presen-
tes en el 80-90% de los enfermos con lesiones éseas multi-
ples, en forma de componente monoclonal IgG, y puede
existir proteinuria de Bence-Jones. Radiolégicamente, el
mieloma se caracteriza por lesiones liticas, de tamafio re-
gular, expansivas, que se pueden acompafiar de masa de
partes blandas y pueden estar calcificadas, sobre todo
cuando estd asociado a amiloidosis (el 15% de los mielo-
mas miultiples presentan depésitos de proteina amiloide).
Clésicamente, la captacién de la lesién en la gammagraffa
Gsea es de baja intensidad o inexistente, pero se han des-
crito casos con elevada intensidad de la captacién'?, en re-
lacién con fracturas patolégicas o destruccién de la corti-
cal. En este caso, la localizacién 6sea multiple, el aumento
de la beta-2 microglobulina sérica y de los reactantes de
fase aguda y la disminucién de las inmunoglobulinas son
datos que inclinan hacia el diagnéstico de mieloma, aun
sin conocer la existencia de proteinuria ni de componente
monoclonal. Otra hemopatfa a tener en cuenta es el linfo-
ma 6seo. El linfoma 6seo primario también es mds fre-
cuente en varones de més de 40 afios, pero s6lo representa
el 7% de los tumores éseos malignos. Se localiza habitual-
mente en el fémur y la pelvis. Son lesiones Gnicas en el
66-80% de los casos y, cuando son multiples, se trata de
distintas lesiones en un mismo hueso o lesiones Ginicas en
distintos huesos. Adoptan un patrén litico (51%), escleré-
tico (42%) o mixto, con reaccién perifstica leve y masa de
partes blandas'¥!¢. Los sintomas sistémicos son infrecuen-
tes. Teniendo en cuenta que es una neoplasia poco fre-
cuente y que no es la localizacién habitual del linfoma,
considero este diagndstico menos probable que el de mie-
loma.

Hay que tener en cuenta el diagnéstico de metdstasis de
origen desconocido. El dolor es el sintoma mds habitual, a
menudo producido por una expansién 6sea o por una frac-
tura patolGgica. Las neoplasias que con mds frecuencia di-
seminan el hueso son las de préstata, mama, pulmoén, ti-
roides y rifién; las dltimas son las mds osteoliticas. Las
metdstasis se localizan sobre todo en el esqueleto axial y
pueden ser liticas o escleréticas. Pueden presentar una ex-
pansion Gsea, pero la reaccién peridstica y la masa de par-
tes blandas es més frecuente en los tumores Gseos prima-
rios. La afeccién de la clavicula, el acromion, la glenoides
y el olécranon es mds tipica del mieloma'’. En este caso, la
localizacién en el hombro, la ausencia de sindrome téxico
y la poca repercusién analitica hacen que el diagnéstico de
metdstasis no sea el primero a tener en cuenta.

El enfermo presenta un angioma plano congénito tordcico,
lo que plantea la posibilidad de un tumor vascular. La cla-
sificacién de los tumores éseos de origen vascular estd ex-
tensamente discutida, pero se podria sintetizar en tres
grandes grupos: los congénitos, como el angioma plano,
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los adquiridos, como el hemangioma cavernoso, y los ma-
lignos, como el angiosarcoma. La afeccién dsea en forma
de lesiones multiples en mds de un hueso de la misma ex-
tremidad es muy caracteristico de los tumores vascula-
res'®19. Se ha descrito la afeccién Gsea simultdneamente a
la cutdnea’®?!, en el caso de los tumores 6seos vasculares
adquiridos, que no siempre se corresponde a la misma me-
tdmera®’. En la revisién realizada no se ha hallado ningiin
caso de afeccién Gsea y cutdnea en pacientes con tumores
6seos vasculares congénitos, como el que presenta el caso
expuesto. Las imdgenes tipicas por RM de los tumores
vasculares son masas de vasos tortuosos y flebolitos en las
partes blandas'®?°, caracteristicas que se pierden en caso de
tumores Gseos vasculares agresivos. Teniendo en cuenta la
afeccién 6sea multiple, el aumento de la beta-2 microglo-
bulina sérica y la disminucién de las inmunoglobulinas
hacen que este diagnéstico quede en segundo término.
Otras posibilidades, como la histiocitosis X y la displasia
fibrosa poliostdtica, son mds habituales en gente mds jo-
ven; para el diagnéstico de osteomielitis, el caso expuesto
no presenta compromiso articular ni otras caracteristicas
radioldgicas tipicas®*?.

Con los argumentos expuestos, me inclinaria a realizar
como pruebas diagnésticas una proteinuria de 24 h, en
busca de un componente monoclonal, mediante inmunofi-
jacién en orina, o bien, en sangre, un aspirado de médula
Gsea y, si se requiere, una biopsia del acromion derecho, ya
que la presuncién diagndstica es, en primer lugar, el mie-
loma multiple, sin descartar que en el seno de la lesién se
identifique proteina amiloide AL.

Dra. Lourdes Mateo

La primera maniobra diagnéstica realizada fue la puncién-
biopsia con #hru-cut mediante control por escdner en la tu-
moracién localizada en el acromion derecho. El estudio
anatomopatolégico demostré un infiltrado mayoritario de
células plasmadticas. Las técnicas de inmunohistoquimica
con anticuerpos contra cadenas lambda fueron positivas,
en tanto que la tincién para cadenas kappa fue negativa
(fig. 4a y b). El diagnéstico anatomopatolégico fue de
plasmocitoma monoclonal lambda.

La ausencia de banda en el proteinograma sérico, la ausen-
cia de anemia, la normalidad de la calcemia y de la fun-
cién renal podfan orientar hacia un plasmocitoma multifo-
cal, pero otros datos, como el notable descenso de todas las
inmunoglobulinas y la elevacién de la beta-2 microglobu-
lina sérica sugerfan el diagnéstico de mieloma maltiple.
Paralelamente a la puncién-biopsia, el estudio de parapro-
tefnas por técnicas de inmunofijacién confirmé la presen-
cia de cadenas ligeras lambda monoclonales, tanto en sue-
ro como en orina, con proteinuria de Bence-Jones.

As{ pues, el diagnéstico definitivo fue de mieloma multi-
ple Bence-Jones de cadenas ligeras lambda, estadio IIIA.
A las 3 semanas del ingreso la radiologia seriada Gsea evi-
denci6 la existencia de multiples lesiones liticas en la calo-
ta craneal, el acromion, el himero derecho y el hdimero iz-
quierdo, y la ausencia de los pediculos vertebrales de L4 y
LS. La RM de columna cervico-dorso-lumbar objetivé una
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infiltracién en mualtiples vértebras.

El paciente fue tratado con 6 ciclos de quimioterapia (vin-
cristina 0,4 mg, farmiblastina 17 mg, dexametasona 40
mg) y pamidronato intravenoso para el tratamiento palia-
tivo de las lesiones osteoliticas, con buena tolerancia. Pos-
teriormente, se procedié a realizar un autotrasplante de
médula, indicado por la edad del enfermo y el avanzado
estadio del mieloma. La evolucién a corto plazo ha sido sa-
tisfactoria y la deteccién actual de paraproteinas es negati-
va tanto en suero Como en orina.

La supervivencia del autotrasplante en estos enfermos se si-
tha en torno a los 50 meses, y a los 10 afios la tasa de super-
vivencia actual es del 30%2°. Los factores que sugieren un
mejor prondstico son la edad menos avanzada, la respuesta
favorable a
la quimioterapia, los estadios I y II del mieloma y las con-
centraciones bajas de beta-2 microglobulina sérica en el
diagndstico”.
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