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Plasmocitoma solitario de la base craneal.

Reporte de tres pacientes

Solitary cranial base plasmocytoma. Three cases report

Omar Lépez A.', Marlon Ortiz M.?, Joel Caballero G.%,

Peggys Oleydis Cruz P.* y Yunet Camejo G.

Plasmocytomas constitute a group of malignant neoplasm arise from clonal plasmatic cells being
solitary extramedular form infrequent. Here we report three patients with solitary anterior and
middle cranial base plasmocytoma. The importance of these tumors in differential diagnoses of
cranial base lesions and the role of endoscopic endonasal biopsy before deciding definitive clinical

approach was emphasized.
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Introduccién

os plasmocitomas constituyen neoplasias

malignas de las células plasméticas clonales.
Pueden clasificarse en 3 diferentes subgrupos: mie-
loma multiple (forma diseminada que interesa a la
médula 6sea) y 2 formas localizadas (plasmocitoma
soliario intra y extramedular). La variante extrame-
dular constituye la mds infrecuente’.

Se presentan tres pacientes con plasmocitoma
solitario nasosinusal con invasion extensa a la base
craneal anterior y media.

Recibido: 09/12/2015
Aceptado: 28/12/2015

Los autores declaran no tener conflicto de intereses.

Paciente 1

Paciente femenina, blanca, de 57 afos, con
antecedentes de diabetes mellitus tipo II tratada
con glibenclamida, con diplopia horizontal de 4
meses de evolucién que posteriormente se torné
vertical. Al examen fisico se constaté una paralisis
del VI nervio craneal derecho y una paresia de los
nervios craneales III, IV y VI izquierdos. Se realiz6
una Tomografia Computarizada (TC) de craneo
simple y con administracién de contraste en la cual
se observo una lesion hiperdensa en la region selar
que no se modificé durante la administracion de
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contraste, con destruccion de la silla turca y erosiéon
del clivus adyacente, de limites bien definidos pero
irregulares y extensiéon a ambos senos cavernosos.
La RMI con Gd permitié observar una lesiéon hete-
rogénea predominantemente hiperintensa en T2 e
isointensa en T1 que no capt6 contraste. No presen-
té anemia, trastornos del calcio, fallo renal ni otras
lesiones Gseas o en partes blandas. Con la sospecha
diagndstica inicial de un macroadenoma hipofisario
invasivo se realizé6 un abordaje endonasal endos-
copico extendido a ambos senos cavernosos (tran-
sesfenoidal medial) y una exéresis subtotal de un
tumor moderadamente vascularizado, rojo-grisiceo
y friable. El informe anatomopatol6gico mostré un
plasmocitoma lo cual se confirmé con estudios de
inmunohistoquimica (CD-38, CD-128, cromogra-
nina, GH, TSH y Cam 5,2. La paciente fue trasla-
dada al Servicio de Hematologia para tratamiento
oncoespecifico con ciclofosfamida, dexametazona y
Radioterapia Conformada a la base craneal.

Paciente 2

Paciente masculino de 42 afios de edad con
antecedentes de salud aparente e historia de obs-
truccién nasal de 6 meses de evolucién asociada
a parestesias faciales sin distribucién metamérica
bien precisada y diplopia horizontal. El examen
neurolégico mostré paresia del nervio abductor iz-
quierdo. La TC de craneo simple y con administra-
cién de contraste evidencié una lesién hiperdensa
en los 2 tercios superiores del clivus que no se mo-
dificé durante la administracion de contraste, con
destruccion de la silla turca y erosién del clivus, de
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limites bien definidos pero irregulares, y extension
a ambos senos cavernosos mediales a la cardtida
interna. En la RMI con Gd se apreci6 una lesién
heterogénea predominantemente hiperintensa
en T2 e isointensa en T1 que no captd contraste.
Tampoco present6 anemia, trastornos del calcio,
fallo renal ni otras lesiones 6seas o en partes blan-
das. Con la sospecha diagndstica inicial de un cor-
doma del clivus se realiz6 un abordaje endonasal
endoscopico extendido al clivus y a ambos senos
cavernosos (transesfenoidal medial) y una exéresis
total de un tumor moderadamente vascularizado
y friable. El informe anatomopatolégico mostr6
un plasmocitoma lo cual se confirmé con estudios
de inmunohistoquimica (CD-38, CD-128, cromo-
graninay Cam 5,2. El paciente recibi6 tratamiento
adyuvante con radioquimioterapia (ciclofosfamida,
dexametazona y Radioterapia Conformada a la
base craneal) y en estos momentos se encuentra
asintomadtico con una supervivencia de 5 afios.

Paciente 3

Paciente femenina de 23 anos de edad con
antecedentes de salud aparente e historia de obs-
truccidn nasal de 3 meses de evolucién seguida de
diplopia horizontal, disminucién bilateral de la
agudeza visual y algia facial izquierda en territorio
de distribucién de la segunda rama del trigémino.
La rinoscopia evidencié una masa tumoral reves-
tida de mucosa en la cavidad nasal izquierda, que
ocupaba el espacio entre el cornete medio y el sep-
tum nasal. Se realizé una TC simple y contrastada
de craneo (Figura 1, A y B) que mostré una gran

Figura 1. Se observa la lesion de la paciente 3 en reconstrucciones sagital (A), coronal (B) y axial (C). En la reconstruccién

vascular axial (C) se aprecia la gran vascularizacién de la lesion.
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lesién hiperdensa, de limites bien definidos en
region selar con erosion de la silla, del clivus, de la
fosa craneal media y extension a la cavidad nasal,
fosas temporal, pterigomaxilar e infratemporal
izquierdas y 6rbita, con moderada captacioén de
contraste. En la RMI se observé isointensa en T1'y
heterogénea en T2 con zonas de hiperintensidad.
No present6 anemia, trastornos del calcio, falla re-
nal, alteraciones en la dosificacién de inmunoglo-

bulinas ni otras lesiones dseas o en partes blandas.
Se decidié realizar biopsia endoscépica del compo-
nente nasal y durante la misma se obtuvo muestra
de una lesion grisécea, friable y bien vascularizada
(Figura 1, C). El estudio histopatolégico (Figura 2)
evidencié un plasmocitoma, lo cual fue confirma-
do mediante inmunohistoquimica (E-CD138/F-
CD38, G-cadena ligera Kappa/H-cadena ligera
lambda). La paciente fue trasladada al Servicio de

Figura 2. Estudio anatomopatolégico de la paciente 3: A-B: Extendido citolégico que muestra células con abundante citoplasma
y nicleo redondeado y algo excéntrico. C-D: Sdbana mondtona de células tumorales con tincién de hematoxilina-eosina.
E-F: Anticuerpos monoclonales con tincién de membrana y citoplasmadtico utiles para el marcado de células plasméticas
(E-CD138/F-CD38). G-H: Tipaje de las cadenas ligeras libres o unidas a moléculas de anticuerpos mediante técnicas de
inmunohistoquimica de utilidad para la deteccién de monoclonalidad en trastornos linfoproliferativos de células B asi como
en mielomas o plasmocitomas (G-cadena ligera Kappa/H-cadena ligera lambda).
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Hematologia para tratamiento oncoespecifico con
quimioradioterapia (ciclofosfamida, dexametazona
y Radioterapia Conformada a la base craneal).

Discusiéon

El plasmocitoma solitario y el mieloma multiple
constituyen el espectro de una misma enfermedad
en la cual el mieloma madltiple es la més frecuente
e implica una diseminacién sistémica, mientras
que el plasmocitoma solitario se refiere a la forma
localizada, que puede ser a su vez extramedular o
solitario de hueso*’. El compromiso del SNC por
lesiones craneales o intracraneales en pacientes con
esta afeccion se observa en 2 contextos diferentes:
en pacientes con diseminacién de un mieloma
multiple lo cual se observa s6lo en el 1% de los
casos y en pacientes con plasmocitoma solitario ex-
tramedular lo cual es extremadamente infrecuente,
existiendo escasos reportes'”. La etiologia de estas
lesiones permanece desconocida hasta hoy. Se
han planteado las infecciones virales y los agentes
crénicos inhalados dentro de las posibles causas*”.

El plasmocitoma solitario extramedular cons-
tituye una forma inusual derivada de células pla-
maticas extramedulares y comprende menos del
5% de los casos. Se caracteriza por ser una masa de
tejido blando, vascularizado, de origen submucoso
que no invade la médula 6sea. El 80% de estos se
forman en el tejido submucoso de las vias aéreas
superiores con predileccién por las cavidades na-
sales (40%), nasofaringe (20%) y senos perinasales/
orofaringe (18%)°. Estas representan el 4% de las
neoplasias no epiteliales del tracto respiratorio
superior y el 0,4% de las neoplasias malignas de
cabeza y cuello’. El plasmocitoma extramedular
de cabeza y cuello se presenta generalmente como
una masa tumoral tnica y en menos del 10% de
los casos multiple'’. Estas caracteristicas se pudie-
ron apreciar durante la biopsia endoscépica de la
paciente 3.

El pico de incidencia de esta afeccién ocurre
durante la 5* y 7° décadas' (como se observd en
los pacientes 1y 2) aunque se han reportado casos
aislados en pacientes jovenes, incluso pediatri-
cos® (como se observé en la paciente 3, con sélo
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23 afios). Llama la atencién que aunque se ha
reportado un predominio del sexo masculino, 2
de los 3 pacientes que se presentan corresponden
al sexo femenino. Los sintomas clinicos mds fre-
cuentes son: la epistaxis, la hemoptisis, rinorrea
y disfonia’. Llama la atencién que estos sintomas
no constituyeron la presentaciéon de los pacientes
que se reportan lo cual probablemente se en-
cuentre en relacién con la localizacién inicial del
plasmocitoma en el clivus (plasmocitoma solitario
de hueso), méds que en la cavidad nasal (origen
submucoso), con extensién secundaria ulterior a la
cavidad nasal. La neuropatia craneal tinica es mds
frecuente en plasmocitomas solitarios’ mientras
que la multiple en estadios avanzados del mieloma
multiple formando parte de sindromes como el de
Foster Kenedy, de Gradenigo, del seno cavernoso
y del agujero yugular. Existen escasos reportes de
presentacién con toma de multiples nervios cra-
neales en un plasmocitoma solitario'’'%. De forma
similar, los 3 pacientes se presentaron con toma
de multiples nervios craneales en relacién con la
invasién del seno cavernoso, el cavum de Meckel
y el canal ptico.

El diagnéstico se basa en los siguientes cri-
terios'>': 1) evidencia de tejido patoldgico con
células plasmdticas monoclonales en un dnico
sitio extramedular 6seo; 2) no compromiso de la
médula ésea o infiltraciéon que no excede el 5%
de las células nucleadas; 3) criterio no positivo de
CRAB (C: calcio elevado; R: fallo renal atribuible a
mieloma; A: anemia; B: lesiones Gseas o en partes
blandas); 4) niveles séricos o urinarios ausentes o
bajos de inmunoglobulina monoclonal; 5) niveles
preservados de inmunoglobulinas no comprome-
tidas. Estos criterios diagndsticos fueron aplicados
a los 3 pacientes para plantear un plasmocitoma
solitario.

La recurrencia o progresioén a un mieloma mul-
tiple ocurre del 10% al 30% de los casos por lo que
son importantes el seguimiento imagenoldgico y
la electroforesis'. La probabilidad de progresién a
mieloma multiple es distinta entre el plasmocitoma
solitario extramedular y el medular, siendo tres
veces mas comun en este ultimo’. Otros autores
manifiestan que el riesgo de progresar a un mielo-
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ma multiple en plasmocitomas de la base craneal
es elevado®™. No estd claro si el plasmocitoma
constituye la manifestacion inicial de un mieloma
multiple o si progresa a éste. Lo cierto es que am-
bas circunstancias presentan un mal prondstico y
deben tratarse agresivamente'®. Hasta el momento
actual ninguno de los tres pacientes ha mostrado
signos de progresion a mieloma multiple.

La tasa de supervivencia global a los 10 afnos
es del 70%!, a no ser que exista transformacion a
mieloma mudltiple, con un promedio de expectativa
de vida de 3 afios. Hasta el momento la paciente 1
presenta una supervivencia de 3 afos, el paciente 2
de 5 anos y el paciente 3, de 6 meses.

Existen escasos reportes de plasmocitoma so-
litario de base craneal, especialmente clival®"’, los
cuales se presentan con compromiso de nervios
craneales (como se menciond anteriormente). Se
ha descrito que la afeccién de multiples nervios
craneales secundaria a un plasmocitoma sugiere
mieloma madltiple. Sin embargo, también puede
sugerir un plasocitoma solitario gigante con ex-
tensiéon importante a la base craneal como en los
pacientes que se presentan. Es importante en este
contexto que exista una agrupacion sindrémica to-
pogréfica que agrupe la toma de nervios craneales
pues si las manifestaciones no son explicadas por
una unica localizacién entonces si orientaria a un
mieloma maltiple.

El plasmocitoma constituye un tumor radio y
quimiosensible e incluso potencialmente curable'®.
El tratamiento de primera linea del plasmocito-
ma solitario de base craneal es la radioterapia y
se reserva la cirugia como tratamiento de rescate
en caso de lesion residual®. En los pacientes 1y 2
se realizé cirugfa al no sospecharse esta entidad,
mientras que en la paciente 3 la extensién nasosi-
nusal fue sospechosa y motivo la realizacion de una
biopsia endoscépica, recibiendo tratamiento con
quimioterapia y radioterapia conformada.

En el tratamiento radiante del plasmocitoma
solitario las dosis mas elevadas son mads efectivas.
Las dosis totales de 45 Gy en fraccionamientos
de 2 a 2,5 Gy parecen erradicar la mayoria de los
tumores®. Los 3 pacientes fueron tratados con el
esquema de 45 Gy.

38 www.sonepsyn.cl

Guinto-Balanzar y cols® reportaron 2 pacientes
con lesiones en el clivus que sin realizarles biopsia
(por una baja sospecha de plasmocitoma) fueron
resecadas por via endonasal endoscépica. Un pa-
ciente presentd plasmocitoma solitario y la exéresis
fue total pero negé tratamiento adyuvante con ra-
dio y quimioterapia. El otro presenté ademas una
lesion en béveda y un mieloma multiple, a pesar
de que la exéresis fue parcial de la lesion en clivus
si recibi6 tratamiento con radio y quimioterapia, y
pese a tratarse de un mieloma multiple la supervi-
vencia fue de mds de 3 anos mientras que el primer
caso falleci6 a los 2 meses. Este estudio es muy
importante al tratarse de 2 casos representativos.
Atendiendo a estos resultados se puede inferir que
la radioterapia y la quimioterapia poseen un papel
rector en el tratamiento sobre la cirugia. En este
reporte, los pacientes 1 y 2 también fueron some-
tidos a cirugia por baja sospecha del diagnéstico de
plasmocitoma, al ser una lesion clival, sin embargo,
la paciente 3 fue sometida a una biopsia ante una
lesion con componente nasosinusal. Este hecho
reafirma la importancia de la biopsia de cualquier
lesion de base craneal sospechosa, con componente
nasal (Figura 3). En el paciente 2 la combinacién
de cirugia y radioquimioterapia ofrecié un exce-
lente control local y elevada supervivecia por lo
que la cirugia (siempre apoyada con radioquimio-
terapia) podria ser beneficiosa en un determinado
numero de pacientes. Para determinar el beneficio
de la cirugia inicial combinada con radioterapia
versus la radioterapia inicial y la cirugfa de rescate
deberian realizarse estudios comparativos, algo
bien dificil por el escaso ndmero de pacientes por
lo que se imponen los estudios multicéntricos y
multinacionales.

El pronéstico para las formas aisladas es mas
benigno que el de un mieloma multiple (3 afos
de expectativa): la probabilidad de que un plas-
mocitoma extramedular progrese a un mieloma
multiple es menor a 30% con un periodo libre de
enfermedad a los 10 afios de 70%. En contraste, en
el plasmocitoma solitario de hueso la probabilidad
de progresiéon a un mieloma multiple es superior a
50%, con un periodo libre de enfermedad, a los 10
afios, de s6lo el 16%?°. Es por ello que se requiere
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[ Lesion del Clivus J

}

Extensién a cavidad nasal y/o manifestaciones imagenoldgicas atipicas

Biopsia endonasal
endoscépica

Abordaje endonasal endoscopico
extendldo al clivus y exéresis tumoral

\

Se confirma plasmocitoma

}

[ Descartar mieloma multiple ]

|

Radioterapia y quimioterapia]

/

Figura 3. Diagrama de
flujo propuesto para el
manejo del plasmocitoma
de base craneal.

un seguimiento estrecho en los pacientes que se
presentan.

Conclusion

El plasmocitoma solitario de la base craneal
constituye una afeccién infrecuente pero debe

Resumen

considerarse en el diagnéstico diferencial de las
lesiones de la base craneal. En este contexto debe
descartarse un mieloma multiple. Aunque el trata-
miento de primera linea incluye la radioquimio-
terapia, la cirugia mediante el abordaje endonasal
endoscopico podria jugar un papel positivo en
cierto nimero de pacientes.

Los plasmocitomas constituyen neoplasias malignas de las células plasmdticas clonales. La
forma extramedular solitaria en la base craneal es infrecuente. Se reportan tres pacientes con
plasmocitoma solitario de la base craneal anterior y media. Se enfatiza en la importancia de
esta afeccion en el diagndstico diferencial de las lesiones de base de crdneo asi como la biopsia

endonasal endoscépica antes de decidir el tratamiento definitivo.

Palabras clave: Mieloma muiltiple, plasmocitoma extramedular, base craneal.
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