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PALABRAS CLAVE Resumen Los plasmocitomas intracraneales solitarios son mas frecuentes en adultos y pre-
Plasmocitoma; dominan ligeramente en las mujeres. Esta localizacion es extremadamente rara y representa
Mieloma mdltiple; menos del 1% de los tumores de cabeza y cuello; son benignos a menos que se asocie con mie-
Meningioma; loma multiple. Presentamos el caso de un paciente masculino de 52 afos, sin antecedentes
Inmunohistoquimica patologicos, con sindrome confusional e hipertension endocraneana, a quien se le diagnostico

meningioma por tomografia, y se realizo exceresis tumoral Simpson 1 intradural, con duramadre
engrosada. El estudio patoldgico reporto discrasia de células plasmaticas y positivo para CD138
y CD79ay lambda diagnosticandose plasmocitoma, posteriormente se realizaron examenes para
descartar mieloma multiple. Debido a las similitudes tanto en la clinica como en la neuroimagen
que pueden compartir los meningiomas y plasmocitomas, es necesaria una adecuada correla-
cion con el diagnostico histopatologico e inmunohistoquimico para la toma decisiones puesto
que tanto el pronostico como el tratamiento dependeran del diagndstico diferencial.

© 2017 Instituto Nacional de Cancerologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos los
derechos reservados.

KEYWORDS Solitary Extramedullary Plasmacytoma in the Dura

Plasmacytoma;

Multiple myeloma; Abstract Intracranial solitary plasmacytomas are more common in adults, with a slight pre-
Meningioma; dominance in women. This location is extremely rare, and represents less than 1% of head and
Immunohistochemistry neck tumours. They are benign unless associated with multiple myeloma. The case is presented

on a 52 year-old male patient, with no medical history, with confusional syndrome and intracra-
nial hypertension, who was diagnosed meningioma using computed tomography. The tumour,

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: alejandro_izcoa@hotmail.es (A. Ramirez-Izcoa).

https://doi.org/10.1016/j.rccan.2017.02.001
0123-9015/© 2017 Instituto Nacional de Cancerologia. Publicado por Elsevier Espaia, S.L.U. Todos los derechos reservados.


https://doi.org/10.1016/j.rccan.2017.02.001
http://www.elsevier.es/cancerologia
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.rccan.2017.02.001&domain=pdf
mailto:alejandro_izcoa@hotmail.es
https://doi.org/10.1016/j.rccan.2017.02.001

Plasmocitoma extramedular solitario en la duramadre

47

with thickened dura, was removed using Simpson | procedure. The histopathology study showed
dyscrasia, positive plasma cells, and positive for CD138, CD79a, and lambda. A plasmacytoma
was diagnosed after tests were performed to rule out multiple myeloma. Due to the similarities,
both in clinical and neuroimaging, that can be shared by meningiomas and plasmacytomas,
adequate correlation with the histopathology and immunohistochemistry diagnosis is necessary
for decision making, since the prognosis and treatment depend on the differential diagnosis.

© 2017 Instituto Nacional de Cancerologia. Published by Elsevier Espafia, S.L.U. All rights reser-

ved.

Introduccion

Las neoplasias de células plasmaticas, segin la clasifica-
cion mas reciente de la organizacion mundial de la salud
(OMS), se pueden dividir en: plasmocitoma extramedular,
que incluye tumor maligno de células plasmaticas, plasmoci-
toma, y mieloma multiple, también conocido como mieloma
de células plasmaticas’.

Los plasmocitomas son neoplasias que se caracterizan
por la proliferacion monoclonal de células plasmaticas y la
produccion de inmunoglobulinas. Se pueden presentar como
lesiones solitarias o difusas, se consideran lesiones solitarias
al plasmocitoma solitario extramedular y al plasmocitoma
solitario de hueso, juntos corresponden a menos del 10% de
los tumores de células plasmaticas. El mieloma mdltiple es
la proliferacién difusa y maligna de células plasmaticas’.

Los plasmocitomas intracraneales solitarios son mas fre-
cuentes en adultos y ligeramente predominantes en las
mujeres. La edad media de presentacion es a los 55 afos,
y pueden tener tres localizaciones: los huesos craneales, la
duramadre y el parénquima cerebral. La localizacion intra-
craneal es extremadamente rara representando menos del
1% de los tumores de cabeza y cuello, muestran un curso
benigno a menos que se asocien con mieloma multiple’3-¢.
La incidencia del plasmocitoma solitario intracraneal es de
aproximadamente 3/1.000.000 anual, habiéndose descrito
solo 37 casos en la literatura en inglés (hasta el 2014)*. La
afeccion meningea del mieloma mdltiple es muy rara y mas
extrano es la presencia del plasmocitoma extramedular en
esta region’-®,

El principal diagnostico diferencial consiste en separar un
plasmocitoma solitario de una afeccion dural por mieloma
multiple, ya que el prondstico y tratamiento en ambos casos
es completamente diferente. Es mas probable que evolucio-
nen a mieloma los plasmocitomas 6seos que los meningeos
y los primeros pueden progresar a mieloma multiple en un
periodo que varia de 3 a 23 afnos’. El diagnostico final se hace
correlacionando los hallazgos patoldgicos con la evaluacion
sistémica, para descartar mieloma multiple®. Debido a que
se trata de una presentacion poco comin de tumor cerebral
y la importancia que tiene el diferenciar entre meningiomay
plasmocitoma para el tratamiento y prondstico del paciente,
se reporta este caso clinico.

Presentacion de caso clinico

Paciente de género masculino de 52 afos de edad, de raza
mestiza y procedente de Talanga, Francisco Morazan, zona

rural de Honduras. Con cuadro clinico de: cefalea de leve a
moderada intensidad, sin predominio de horario; sindrome
confusional; mareos; disminucion de la agudeza visual de
dos meses de evolucion; diplopia y prosopagnosia de ini-
cio sUbito de dos semanas de evolucion, progresiva que
impide actividades de rutina, acompanado de un episodio
de vomito. También manifestd disminucion de la fuerza en
ambos miembros inferiores y miembro superior izquierdo de
igual tiempo de evolucion, sin antecedentes patologicos de
importancia.

En el examen fisico tuvo presion arterial 150/100 mmHg,
y el resto de los signos vitales estaban dentro de parametros
normales. En el examen neuroldgico presentd: Glasgow de
15, funciones corticales normales, al evaluar pares cranea-
les; agudeza visual 20/40 bilateral, al fondo de ojo presento
papiledema bilateral grado i1y diplopia, el resto del examen
neuroldgico dentro de los parametros normales. Se realizo
hemograma completo (tiempos de coagulacion y quimica
sanguinea; glucosa; pruebas de funcién renal; transamina-
sas hepaticas; lactato deshidrogenasa y electrolitos) todos
sin alteraciones.

La tomografia computarizada indicé en cortes axiales
imagen hiperdensa en la cisura medial, con caracteristi-
cas de meningioma dependiente de la hoz del cerebro con
importante edema pericisural y borramiento del espacio
subaracnoideo (fig. 1). Se ingresé con diagndsticos de: sin-
drome de hipertension endocraneana, sindrome confusional
agudo, edema frontal secundario y probable meningiona;
iniciandose manejo con manitol, dexametasona, diclofenaco
y fenitoina. El paciente presento resolucion de sindrome
confusional y normalizacién de presion arterial. Quince dias
posteriores al ingreso se realizd cirugia que consistio en
exceresis tumoral Simpson 1 intradural, con dura madre
engrosada. El paciente evolucioné satisfactoriamente, con
resolucion de sintomas, fue dado de alta al cuarto dia pos-
toperatorio.

Posteriormente, el estudio histopatoldgico reporté un
fragmento irregular de tejido que media 3,5 x 3x2cm, con
superficie externa violacea irregular, opaca, en uno de sus
extremos adherida estructura de aspecto membranoso de
3 x 3x0,1cm, grisaceo, opaca, al corte superficie grisacea
alternando con areas violaceas, lisa, opaca (fig. 2). La tin-
cion de hematoxilina eosina mostré discrasia de células
plasmaticas (fig. 3 A-B). Inmunohistoquimica positiva para:
CD79 (fig. 3C), lambda (fig. 3E), CD138 positivo moderado
multifocal, Ki-67 mostro indice de proliferacion bajo de 10
a 15%. Negativa para: CD20 (fig. 3D), kappa (fig. 3F), CD34y
EMA (antigeno epitelial de membrana), CD45 resulté nega-
tivo para las células tumorales plasmaticas y positivo para
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Figura 1  Tomografia cerebral con imagen hiperdensa en la cisura medial, con caracteristicas de meningioma dependiente de la
hoz del cerebro con importante edema pericisural y borramiento del espacio subaracnoideo.

Figura 2 Plasmocitoma.
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Figura 3

Ay B discrasia de células plasmaticas en tincion de hematoxilina eosina. C. Marcador CD79a positivo citoplasmatico,

difuso, intenso. D. CD20 negativo para células plasmaticas y positivas para linfocito B presente. E. Cadena ligera lambda positivo

para membrana y citoplasma. F. Cadena ligera kappa negativo.

linfocitos presentes en la lesion, no se realizo CD56 por no
estar disponible en nuestro medio.

El paciente fue citado a consulta externa de hematon-
coldgica donde se le realizaron estudios que descartaron
la presencia de mieloma multiple (tabla 1). Es importante
mencionar que no se pudo realizar electroforesis de pro-
teina, inmunofijacion y cadenas ligeras libres en la sangre
y orina por no contar con dichos estudios en el hospital.
Posteriormente continud seguimiento en consulta externa
de oncologia y un afo después de la cirugia el paciente se
encuentra en buen estado general sin sintomatologia.

Discusion

Los plasmocitomas intracraneales son generalmente sinto-
maticos, la manifestacion mas comin es el dolor resultado
de la erosion Osea, los otros sintomas producidos dependen
de la localizacion de la lesion, y asi se han descrito: cefa-
lea, crisis convulsivas, signos neuroldgicos focales, datos
de hipertension intracraneal, paralisis de nervios craneales
para los que afectan la base, los que afectan a la duramadre
frontal producen cambios de la personalidad y alteraciones

cognoscitivas similares a las observadas en pacientes con
lesion significativa del lobulo frontal®.

En el caso de este paciente, no se present6é dolor como
principal sintoma, ya que no hubo afectacion osea; sin
embargo, por su ubicacion en la hoz del cerebro y sumando
la presencia de edema en la cisura medial que se exten-
di6 hasta el lobulo frontal, presentd: diplopia, cefalea y
prosopagnosia de lenta evolucion pero que se exacerbaron
acompanandose de signos de hipertension endocraneana,
ante este cuadro, se realizo tomografia computarizada que
hizo sospechar meningioma.

El diagnostico definitivo de plasmocitoma es histolo-
gico y no se considera como principal método diagndstico
radioldgico ya que puede confundirse con otros tumores,
especialmente el meningioma, puesto que en la tomogra-
fia computarizada ambas son lesiones extraaxiales iso o
hiperdensos®>%28. En este caso, el paciente fue ingresado al
quiréfano con sospecha de meningioma por lo que se realizd
exceresis tumoral Simpson 1, diagnoéstico que fue sustituido
con la identificacion de la discrasia de células plasmaticas
en el estudio histopatoloégico.

La reseccion quirtrgica anatomica adecuada y completa
seguida de radioterapia es el tratamiento de eleccion, ya
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Tabla 1 Pruebas Diagndsticas Complementarias

ESTUDIO

RESULTADO

Valor de referencia

Biopsia de médula 6sea

Normocelular, sin evidencia de

discrasia de células plasmaticas

Calcio sérico 8,3 mg/dl 8,5-10,1 mg/dl
Fosforo 3,0mg/dl 2,5-4,9 mg/dl
Creatinina sérica 0,8 mg/dl 0,5-1,3mg/dl
BUN urea 8mg/dl 7-18 mg/dl
Proteina sérica total 6,7g/dl 6,4-8,2g/dl
Albumina sérica 3,8g/dl 3,4-5,0g/dl
Acido Urico 5,3mg/dl 3,5-7,2mg/dl
Lactato deshidrogenasa LDH 168 u/L 85-227 u/L
Creatinina en orina 0,92 g/24 horas 0,8-1,8g/24 horas
Proteina de Bence Jones Negativo

Proteina de 24 horas

Globulos rojos

Gloébulos blancos

Hemoglobina

Velocidad de eritrosedimentacion

Serie 6sea metastasica y tomografia
computarizada de craneo

0,04 g/24 horas

5,13 x 10.e6/uL

5,54 x 10.e3/uL

15,0g/dl

7 mm/hora

Sin lesiones liticas ni blasticas

0,01-0,1g/24 horas
4,2-6,1 x 10.e6/uL

5,2-12,4 x 10.e3/uL
12-18g/dl

Hasta 15 mm/hora

IgA 287 mg/dl 70-400 mg/dl
IgG 1,829 mg/dl 700-1600 mg/dl
IgM 190,1 mg/dl 40-230 mg/dl

que el tumor es muy sensible a la radiacion®®. Inicialmente
el paciente fue tratado con manitol, el cual resolvid los
signos de hipertension endocraneana, después se realizd
exeresis tumoral, con resolucion de sintomas. Antes de ini-
ciar la radioterapia es necesario confirmar el diagndstico
histopatoldgico de plasmocitoma y descartar el desarrollo
de mieloma multiple, ya que este Ultimo precisa de quimio-
terapia. Los plasmocitomas extramedulares pueden ser los
precursores de mieloma mdltiple en entre 20 y 30% de los
pacientes, este se puede desarrollar hasta varios afnos des-
pués del inicio de la enfermedad, y debe descartarse para
decidir tratamiento®2.

La Sociedad Americana del Cancer y la Sociedad Espanola
de Oncologia Médica establecen los criterios diagndsticos del
mieloma mdltiple. La primera afirma que muchas personas
con un plasmocitoma solitario padeceran mieloma multi-
ple, a estos pacientes se les observa cuidadosamente para
identificar signos de esta enfermedad®'%'2, El criterio mas
importante para determinar que se trata de mieloma mal-
tiple sintomatico son las manifestaciones de dafo a 6rgano
blanco, que incluyen: anemia, hipercalcemia, insuficiencia
renal, hiperviscosidad, amiloidosis, dafo 6seo o infecciones
recurrentes''. En este caso se realizaron una serie de prue-
bas diagnosticas, las cuales descartaron la presencia actual
de mieloma mdltiple (tabla 1); sin embargo, es necesario un
seguimiento a largo plazo aproximadamente de 10 a 12 anos
ya que la recurrencia o progresion a un mieloma maltiple
ocurre del 10 al 30% de los casos*'2. Cabe mencionar que no
se pudo realizar electroforesis de proteina, inmunofijacion
y las cadenas ligeras libres; no obstante, tanto la biopsia
de medula 6sea como la proteina de Bence Jones y las
inmunoglobulinas se reportaron normales, no se encontra-
ron lesiones osteoliticas, hematoldgicas, renales, hepaticas

y no presento artralgias u otra evidencia clinica que hiciera
sospechar la presencia del mieloma multiple.

El pronostico para las formas aisladas es mas benigno que
el de un mieloma multiple, por lo que descartar la presencia
de este es importante ya que la mortalidad se debe a infec-
ciones recurrentes y a insuficiencia renal con supervivencia
de 2 a 3 afos. La historia natural del mieloma multiple es de
deterioro progresivo con dafo a diferentes drganos, lo que
finalmente conduce a la muerte; sin embargo, la probabi-
lidad de que un plasmocitoma extramedular progrese a un
mieloma multiple es menor a 30% con un periodo libre de
enfermedad a los 10 afios de 70%'>"3.

El diagnostico definitivo de las neoplasias de células
plasmaticas requiere la combinacién de los hallazgos histo-
patologicos con los hallazgos clinicos y de laboratorio'. Una
vez descartada la presencia de mieloma multiple se realizd
confirmacién de plasmocitoma por estudios de inmunohis-
toquimica, previamente la tincion de hematoxilina eosina
reveld la presencia de células plasmaticas maduras que se
caracterizan por presencia de nucleos excéntricos®. Las neo-
plasias de células plasmaticas expresan CD138 y CD79a pero
son CD20 negativas, la expresion de este ultimo se pierde
en el proceso de maduracion terminal de la célula B, tal
como se evidencio en este caso. CD45 resultd positivo, este
constituye un conjunto de proteinas tirosinfosfatasa que se
expresan practicamente en todas las células hematolinfoi-
des y sus precursores; con respecto al antigeno epitelial de
membrana (EMA), este fue negativo ya que su funcion es para
identificar tumores de origen epitelial, pueden ser positivos
en algunos casos de: linfoma B rico en T, linfoma B difuso de
células grandes y leucemia megacariocitica'’.

Una neoplasia hematopoyética muestra constantes y
consistentes defectos moleculares y expresa un grupo de
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antigenos constantes, la demostracion de restriccion en las
cadenas ligeras kappa y lambda son buen indicador de mono-
tipicidad en un proceso B'. En este caso se esta ante un
plasmocitoma secretor de cadenas ligeras lambda ya que
fue positivo para este y negativo para kappa. Finalmente,
Ki-67 es un antigeno nuclear presente en todas las células
proliferantes que se encuentran en la fase activa del ciclo
celular (G1, S, G2 y mitosis) y ausente en GO, y que puede
ayudar a decantar el diagndstico a favor de benignidad o
malignidad en algunos casos, en este paciente se presento
un indice de proliferacion bajo'.

El principal diagndstico diferencial del plasmocitoma
extramedular es el linfoma B de la zona marginal del tejido
linfoide asociado a mucosas (MALT), el cual tiene una gran
diferenciacion plasmocelular y a veces muy pocos linfocitos
B neoplasicos lo que conduce a esta confusion. Esto se afirma
en la clasificacion de la OMS del 2008, seialando que es posi-
ble que muchos casos diagnosticados como plasmocitomas
extramedulares sean linfomas marginales B con marcada
diferenciacion plasmocelular dado su comportamiento indo-
lente. Puesto que hay un 30% de linfomas del tejido linfoide
asociado a mucosas (MALT) con diferenciacion plasmoci-
tica indistinguible histolégicamente de un plasmocitoma, sin
embargo, el estudio anatomopatoldgico e inmunohistoqui-
mico permiten diferenciar el diagndstico entre ambas'®~"8,

Debido a las similitudes, tanto en la clinica como en la
neuroimagen que pueden compartir los meningiomas y plas-
mocitomas, es necesario una adecuada correlacion con el
diagnostico histopatoldgico e inmunohistoquimico que per-
mita al clinico investigar la presencia de mieoloma multiple,
ya que el plasmocitoma puede ser un indicador y com-
prometer la vida del paciente. También para la toma de
decisiones terapéuticas, pues tanto el pronoéstico como el
uso de radioterapia o quimioterapia dependeran del diag-
nostico diferencial entre meningioma y plasmocitoma.
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