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Extramedullary plasmacytoma of the breast: case report and
literature review / Plasmocitoma extramedular mamario: relato
de caso e revisao da literatura

Oscar Alejandro Bonilla Sepulvedal, Alejandra Margarita Téllez Rueda?

RESUMEN

El plasmocitoma extramedular es una neoplasia infrecuente y el compromiso mamario
es en extremo raro, con alrededor de 83 casos reportados desde 1928. Se presenta el
caso de una paciente de 63 afios con antecedente de mieloma multiple, con cuadro
clinico de un mes de evolucién de masa blanda de 4.5 cm en la mama derecha, indo-
lora, con progresién rapida. Se realiz6 ecografia mamaria con reporte Bi-RADS 4, por
sospecha de malignidad se realizé biopsia y fue remitida al servicio de mastologia. El
estudio basico de patologia e inmunohistoquimica concluye que la lesidn corresponde
a un plasmocitoma extramedular y luego de multiples lineas de tratamiento oncoldgico
el plasmocitoma mamario presenta una excelente respuesta clinica e imagenolégica. Se
hace la descripcion del caso y la revisién de literatura.

Palabras clave: mama; plasmocitoma; mieloma multiple; reporte de caso.

ABSTRACT

Extramedullary plasmacytoma is a rare neoplasm, and involvement of the breast is ex-
tremely uncommon, with approximately 83 cases reported since 1928. We present the
case of a 63-year-old patient with a history of multiple myeloma, who presented with
a one-month history of a rapidly progressing, painless, soft mass measuring 4.5 cm in
the right breast. Breast ultrasound showed a Bi-RADS 4 lesion, and due to suspicion of
malignancy, a biopsy was performed and the patient was referred to the mastology
department. Basic pathological and immunohistochemical studies concluded that the
injury corresponded to an extramedullary plasmacytoma. After multiple lines of onco-
logical treatment, the breast plasmacytoma showed an excellent clinical and imaging
response. The case is described, and a literature review is presented.

Keywords: breast; plasmacytoma; multiple myeloma; case report.

RESUMO

O plasmocitoma extramedular é neoplasia pouco frequente e o acometimento mamario
extremamente raro, com cerca de 83 casos relatados desde 1928. Apresentamos o caso
de uma doente de 63 anos com antecedentes de mieloma multiplo, com quadro clinico
com um més de evolucdo de uma massa mole de 4,5 cm na mama direita, indolor, de
rapida evolucdo. Foi realizada ultrassonografia mamaria com laudo Bi-RADS 4, realiza-
da bidpsia por suspeita de malignidade e encaminhada ao servico de mastologia. O
estudo basico de patologia e imuno-histoquimica conclui que a lesdo corresponde a
um plasmocitoma extramedular e apds multiplas linhas de tratamento oncoldgico, o
plasmocitoma mamario apresenta uma excelente resposta clinica e imagioldgica. E feita
a descricao do caso e revisdo da literatura.

Palavras-chave: mama; plasmocitoma; mieloma multiplo; relato de caso.
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INTRODUCCION

En condiciones normales, las células plasmdticas repre-
sentan menos del 5% del conteo de leucocitos, glébulos
importantes en la produccién de inmunoglobulinas.
Las gammapatias monoclonales incluyen un grupo de
entidades que se caracterizan por la proliferacién clonal
de células plasmaticas que producen un dnico tipo de
cadena liviana o pesada de inmunoglobulina y se agrupan
en varias entidades que se presentan en la Tabla 11.

Tabla 1. Clasificacion de gammapatias monoclonales.

Gammapatia monoclonal de significado incierto
Gammapatia monoclonal de significado renal
Mieloma mdltiple

« Smoldering

+ Sintomatico
Leucemia de células plasmaticas

POEMS
Plasmocitomas
« Solitario
- Oseo
- Extramedular
« Mudltiples
- Oseo

- Extramedular
Amiloidisis primaria (AL)

Fuente: elaboracion propia con base en la referencial.

El mieloma multiple es la segunda enfermedad he-
matoldgica en orden de frecuencia, tras los linfomas no
Hodgkin. Se estima una incidencia de entre cuatro y
cinco casos por cada 100 000 habitantes por afiol.

En los pacientes con mieloma, las células plasmdticas
anormales proliferan de manera incontrolada y producen
un tipo unico de inmunoglobulina, lo que se conoce como
de tipo monoclonal o de pico monoclonal o paraproteina.
Segun la clase de proteina, se cataloga en IgG, IgA, IgM,
IgD, IgE. También las células plasmaticas, en funcién del
tipo de cadena pesada y ligera de la inmunoglobulina que
producen, se clasifican como kappa o lambdal.

Esta condicién afecta fundamentalmente a gente de
edad avanzada, con un promedio de edad de 69 afios. No
existe ninglin determinante de la aparicién de mieloma,
aunque puede haber varios factores asociados, como la
exposicién a sustancias toxicas, la radiacién atomica, la
inmunosupresién o algunos virus?.

Se clasifica en funcién de la clinica en asintomadtico o
de smoldering y sintomatico. Los sintomas derivan de la
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proliferacién de las células plasmaticas en la médula 6sea,
que causan lesiones osteoliticas, mielosupresién, anemia
e insuficiencia renal. En sentido cldsico, se conocen con
el acrénimo anglosajon CRAB (hyperCalcemia, Renal,
Anemia, bone)?. En la Tabla 2 se presentan los criterios
de diagnéstico del mieloma multiple sintomitico®.

Tabla 2. Criterios de diagndstico del mieloma multiple
sintomatico.

Infiltracion por células plasmaticas clénales de médula
6sea 210% o plasmocitoma 6seo o extramedular
comprobado por biopsia. Y,

Compromiso de érganos

Hipercalcemia: calcio sérico > 1 mg / dL

Insuficiencia renal: aclaramiento de creatinina <40 ml
por minuto o creatinina sérica >2 mg / dL

Anemia: hemoglobina <10 g/ dL

Lesiones Oseas: una o mas lesiones osteoliticas en
radiografia esquelética, tomografia computarizada o
tomografia por emision de positrones

Biomarcador de malignidad una o mas:

Porcentaje de células plasmaticas de médula 6sea
clonal 260%

Involucrado: relacion de cadenas ligeras libres en suero
no implicadas. Razén de cadenas ligeras comprometida/
no comprometida 2100

>1 lesién focal en estudios de resonancia magnética al
menos cinco milimetros

Fuente: elaboracion propia con base en la referencia3.

El mieloma multiple extramedular, también llamado
plasmocitoma, es una manifestacién menos frecuente del
mieloma multiple. En este caso, las células del mieloma
infiltran 6rganos diferentes a la médula sea, su inciden-
cia global es del 7% al 18 %, el tracto respiratorio alto es
el afectado de forma mds frecuente. Se dividen en dos
grupos: el primero, en el que se extienden directamente
desde lesiones osteoliticas dseas; y el segundo, como re-
sultado de la infiltracién de células plasmaticas en tejidos
blandos (sin relacién con el hueso)*.

El compromiso mamario es raro, con un aproximado
de 83 casos notificados desde 1928°. Puesto que esta
enfermedad es rara, con una prevalencia de alrededor
de un 0.01%, su diagndstico clinico e imagenoldgico
es dificil. Ademds, las lesiones se asemejan a tumores
malignos tanto como a benignos, la biopsia es el patrén
de referencia para su diagnéstico’.
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El pronéstico de los pacientes con plasmocitoma
mamario dependerd del estadio y de la respuesta al tra-
tamiento del mieloma multiple. El tratamiento incluye
quimioterapia, radioterapia y escisién quirdrgica®.

En este articulo se reporta un caso de plasmocitoma
extramedular con afectacién mamaria y se revisa la lite-
ratura al respecto.

CASO CLINCO

Una paciente de 61 afios con antecedente patolégico,
desde 2019, de mieloma multiple, estadio III de alto
riesgo, con formacién de plasmocitomas en columna
lumbosacra (L4 a S1), senos paranasales y adenopatias
retroperitoneales, sin compromiso litico 6seo, ni renal.
Fue tratada con quimioterapia citotéxica (doxorrubicina,
bortezomib, lenalidomida) y trasplante de medula 6sea,
con remisién de la enfermedad.

Consulta el servicio de mastologia por cuadro clinico
de un mes de evolucién de masa blanda de 4.5 cm en
la mama derecha, no adherida a planos profundos, sin
adenopatias axilares. Se pidié mamografia, en la que la
lesién fue clasificada segin la escala de Breast Imaging-
Reporting and Data System (BI-RADS) en la categoria
cero o indeterminada. En el examen se describe una masa
densa circunscrita retroareolar de 35 mm en mama dere-
cha, por tanto, se complementd el estudio con ecografia
de mama, con la lesién clasificada como BI-RADS 4B
(hallazgo sospechoso, de probabilidad intermedia de
malignidad), por nédulo no circunscrito de 38 mm re-
troareolar. Se recomienda biopsia (Figura 1).

Figura 1. Lesién en mama derecha.

Se realiz6 biopsia con aguja cortante guiada por eco-
grafia en la region retroareolar. Ademds del estudio bésico
de patologia, de hematoxilina y eosina, se requirieron
estudios de inmunohistoquimica con marcadores para
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citoqueratinas (ttiles en el diagnéstico del adenocarcino-
ma mamario), los cuales fueron negativos. La evaluacién
se extendié a multiples biomarcadores, incluidos los
marcadores para células plasmaticas, que confirmaron el
diagnéstico de plasmocitoma extramedular.

La paciente es remitida para valoracién por he-
matologia, en donde se considera que se trata de una
recaida del mieloma multiple. Se inicié tratamiento con
quimioterapia de segunda linea (carfilzomib) de cinco
ciclos completos, con reduccién de la inmunoglobulina
G. Se realizé control por mastologia a los cuatro meses,
sin evidenciar masa palpable mamaria al examen fisico.
En la ecografia de mama, el nédulo tenia un didmetro

de 7.5 mm (Figura 2).

Figura 2. Ecografia mamaria de control cuatro meses
después del tratamiento.

DISCUCION

Los plasmocitomas pueden ocurrir como lesiones soli-
tarias o en el contexto del mieloma multiple. Se pueden
encontrar en estructuras 6seas como plasmocitomas dseos
solitarios, o en tejidos blandos como plasmocitomas
extramedulares.

En el contexto del mieloma multiple, la incidencia de
plasmocitomas extramedulares varia entre el 7%y el 18 %,
y €l 80% afecta el tracto respiratorio y digestivo superior’.
Surov ef al.® llevaron a cabo una revisién exhaustiva de
informes de casos reportados hasta el 2009,y encontraron
que el 15% de los plasmocitomas de mama eran lesiones
primarias, mientras que el 85% se presentaban en el
contexto del mieloma multiple.

Clinicamente suele presentarse como una masa
palpable en un 83% de los casos, y en el 66% la masa
es unilateral, dura e indolora®. Para su diagnéstico es
fundamental realizar un estudio imagenoldgico, entre
los hallazgos ecogrificos se han descrito imdgenes hi-
poecoicas o hiperecoicas con margenes que pueden estar



bien definidos o indistintos; estas suelen tener forma
ovalada o redonda®1°,

En la mamografia son lesiones inicas o multiples, bien
o mal definidas, raramente con microcalcificaciones. Por
ultimo, en la resonancia magnética pueden presentare
como masas hipointensas en T1 y como masas hiperin-
tensas en T2, acompafiadas de un realce temprano anular
con lavado en las series posteriores al contraste! 12, Dado
que las caracteristicas de la ecografia, la mamografia y la
resonancia no son especificas, en la mayoria de los casos
se debe realizar biopsia mds inmunohistoquimica para
descartar otras patologias que afectan este 6rgano, como
el carcinoma infiltrante!3,

El tratamiento del plasmocitoma mamario depende
del adecuado manejo de base del mieloma multiple,
el cual se fundamenta en la estratificacién del riesgo.
Las terapias del mieloma incluyen quimioterapia de
induccién (inhibidores del proteasoma como regimenes
triples basados en bortezomib), autotrasplante de células
madre y quimioterapia de mantenimiento (lenalidomida
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o bortezomib). El tratamiento de primera linea para
los plasmocitomas asociados incluye radioterapia y una
posible escisién quirdrgica®1°.

CONCLUSIONES

El plasmocitoma extramedular en el contexto del
mieloma multiple es una neoplasia infrecuente que rara
vez puede afectar la mama. Puede simular un carcinoma
mamario, por lo que el diagnéstico requiere la confirma-
cién histoldgica, junto con estudios de inmunohistoqui-
mica. El tratamiento depende del control sistémico de
la enfermedad.
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