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Plasmocitomas primarios
extramedulares de vias
respiratorias altas.
Estudio de cuatro casos
de localizacion frecuente

Primary Extramedullary plasmacytomas

of the upper respiratory tract. A study of

four cases with infrequent location

Resumen

bjetivo: evaluacion de la incidencia, diagndstico y

tratamiento de tres pacientes con plasmocitoma

extramedular  localizado en anillo linfatico de
Waldeyer, y un caso afectando seno maxilar.

Pacientes: se presentan dos casos con afectacion de
amigdalas palatinas, un caso de rinofaringe y otro de seno
macxilar. Los sintomas principales fueron disfagia, insuficiencia
respiratoria con rinolalia cerrada, y cefalea. El método de
diagnastico usado fue la biopsia del tejido, seguida por andlisis
histologico. En cada caso, fue descartada la existencia de otro
Jfoco de localizacion, asi como la posibilidad de enfermedad
general.

Resultados: la incidencia de plasmocitoma primario
extramedular en anillo de Waldeyer es 1,2% en nuestro
casuistica. Las edades de los pacientes eran 45, 50, 62y 73
anos, con una relacion de M/F = 1. En los casos con amigdalas
afectadas, se realizé amigdalectomia bilateral; el paciente con
afectacion de seno maxilar fue intervenido usando técnica de
Caldwell-Luc. La radioterapia local se aplico inmediatamente,
en dosis de 40 Gy. En el caso de rinofaringe, la radioterapia fue
considerada como primera opcion. Con estos procedimientos, la
enfermedad desaparecio y los pacientes permanecieron sin
sintomas a lo largo de un periodo de revision de 12 a 53 meses.
Un paciente falleci debido a otras causas no relacionadas a la
enfermedad.

Comentarios: la incidencia de plasmocitomas solilarios
extramedulares en el traclo respiratorio superior normalmente
acontece en cavidad nasal, localizindose raramente en anillo
de Waldeyer. El trofismo por el anillo linfdtico de Waldeyer
seria debido al origen linfoide B del plasmocitoma,
necesitandose incluir la exploracion del anillo linfdtico de
Waldeyer en la evaluacion de pacientes con discrasias de
células plasmaticas. El Iratamiento quirdrgico es de
preferencia, cuando éste es posible, seguido por la radioterapia.
En raras ocasiones, puede desarrollarse mieloma miiltiple y por
consiguiente las revisiones son necesarias.

Palabras clave: Plasmocitomas primarios extramedulares.
Anillo Waldeyer.

Summary

bjetive: evaluation of the incidence, diagnosis and
O treatment of three patients with extramedullary
plasmacytoma located in Waldeyer's ring, and one
case of maxillary sinus affected.
Patients: two cases are presented with tonsils affected; one case
of rbynopbarynx and another of maxillar sinus. The mayor
symptoms were dysphagia, respiratory insufficiency with closed
rhinolalia, and beadache. The diagnostic method used was
biopsy of the tissue, followed by bistological analysis. In every
case, the existence of other focus of location was discarted, as
well as the possibility of general illness.

Results: the incidence of primary  extramedullary
plasmacytoma in Waldeyer's ring is 1,2 % in our casuist. The
patient’s ages were 45, 50, 62 and 73 years old, with a
relationship of M/F = 1. In the cases with tonsils affected, a
bilateral tonsillectomy was performed; the patient with maxillar
sinus affected had operated using Caldwell-Luc’s technique.
Local radiotherapy was applied immidiately afterwards, in
doses of 40 Gy. In the case of the rbynopharynx affection,
radiotherapy was considered as firts option. With these
procedures, the illness disappeared and the patients remained
without symptoms throughout a revision period of 12 to 53
months. A patient died due to other causes not related to the
illness.

Comments: the incidence of solitary extramedullary
plasmacytomas in the upper respiratory tract usually settles in
nasal cavity, being rarely located in Waldeyer's ring. The
tropism by Waldeyer's lymphatic ring would be due to the
origen lymphoid B of plasmacytoma, needing perbaps to
include exploration of waldeyer’s ring in the evaluation of
patients with plasma cell dyscrasias. Surgical removal is
prefered, when it’s possible, followed by radiotherapy. On rare
ocassions, multiple myeloma can develop, consequently
revisions are necessary.

Key Words: Primary extramedullary plasmacytoma.
Waldeyer's ring.
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Introducciéon

os plasmocitomas extradseos constituyen una

variedad de tumores que pueden asentar en

cualquier zona del organismo que posea tejido
linfoide (ganglios linfiticos, tubo digestivo, piel, etc.)
que se localizan preferentemente en las vias respirato-
rias altas. Segiin HARRISON (1), el 80% de los plasmo-
citomas extramedulares asientan en cabeza y cuello
con una mayor afinidad por la localizacién nasal (1, 2,
3,4,5,6,7, 8,9, 10) y senos paranasales, (11, 12)
seguido de faringe (13, 14, 15, 16) y laringe (17, 18, 19,
20). Sin embargo, su incidencia es baja en el conjunto
de los tumores de esta region (5%) (4, 6, 13, 14, 15, 21,
22). Generalmente tienen una progresion local y en
raras ocasiones se produce una diseminacion generali-
zada 6 mieloma miultiple. Las caracteristicas que defi-
nen al plasmocitoma extramedular (22) son: lesion
Gnica constituida por una proliferacién de células plas-
maticas en distintos grados de maduracion y que pro-
ducen todas ellas una misma inmunoglobulina mono-
clonal. Se localiza en mucosa y submucosa, no afecta
primitivamente al tejido éseo, excluyendo asi a los
tumores que partiendo del hueso afectan por exten-
sién a los tejidos blandos adyacentes. Si tenemos en
cuenta que la célula plasmatica es el elemento final de
diferenciacion de la linea linfoide B, el tumor de célu-
las plasmadticas puede ser considerado como una varie-
dad de linfoma y en este sentido el plasmocitoma
extramedular ha sido incluido en la clasificacion de los
linfomas malignos de la National Lymphoma Working
Formulation, y como linfoma de bajo grado de malig-
nidad en la clasificacién de KIEL.

Descripcion de los casos

.- Plasmocitoma solitario de amigdala derecha:

(M.G.G.) Mujer de 73 anos de edad que consulta

en febrero de 1981 por presentar molestias en
lado izquierdo de faringe, referido como sensacion de
cuerpo extrano y discreta disfagia, tras proceso catarral
de vias altas. En la exploracion ORL aparece la amig-
dala izquierda claramente hipertrofiada de forma uni-
forme, coloracion de mucosa normal, consistencia
elastica-firme, no dolorosa ni sangrante al tacto, sin
evidencia de infiltracion del espacio paramigdalino.
Las cadenas ganglionares laterocervicales no mostra-
ban adenomegalias. Se realiz6 biopsia de polo supe-
rior de amigdala, con resultado anatomopatoléogico de
plasmocitoma. Fue practicada amigdalectomia bilateral
bajo anestesia general, con correcta diseccion de amig-
dala izquierda. La evolucién postoperatoria fue com-
pletamente normal. El informe histopatolégico de la
pieza operatoria confirmé la existencia de infiltraciéon
difusa y uniforme de células plasmaticas de tipo IgG
Kappa, en toda la extension de la pieza remitida. El
estudio sistematico de despistaje de existencia de mie-
loma multiple no evidencié alteraciones, con lo cual la
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paciente fue diagnosticada de “plasmocitoma solitario
de amigdala palatina”. Posteriormente la paciente reci-
bi6 radioterapia local a la dosis de 40 Gy. Los contro-
les posteriores sistematicos a que fue sometida fueron
normales permaneciendo asintomdtica por espacio de
62 meses, falleciendo por insuficiencia cardiaca secun-
daria a miocardiopatia no relacionada con su plasmo-
citoma amigdalar. La necropsia practicada no eviden-
ci6 infiltracién plasmocelular en 6rganos y tejidos.

2.- Plasmocitoma solitario de amigdala palatina
izquierda: (D.V.V.) Paciente fémina de 52 anos, sin
antecedentes personales de interés, que consulta al
ORL, en octubre-88 por presentar disfagia no dolorosa
y disfonia desde hacia aproximadamente 7 meses. En
la exploracién faringea se apreciaba hipertrofia de
amigdala izquierda que llega hasta linea media de la
faringe, sin signos de afectacion del espacio parafarin-
geo. La exploracion de rinofaringe y laringe son nor-
males. No se palpan adenomegalias en las cadenas
laterocervicales. Se practicé biopsia de polo superior
de amigdala con resultado de plasmocitoma, y en con-
secuencia se procedid a amigdalectomia con normal
despegamiento de su cipsula amigdalina. El postope-
ratorio transcurrié sin complicaciones. El andlisis histo-
patolégico de la amigdala hipertrofiada revelo la exis-
tencia de infiltracion difusa de toda la pieza operatoria
por células plasmaticas maduras de tipo IgA Lambda. A
continuacién se realizaron las pruebas aniliticas
correspondientes para despistaje de enfermedad sisté-
mica, siendo todas ellas normales, excepto la VSG que
permanecia elevada. Posteriormente la paciente fue
sometida a tratamiento local radiante a dosis curativa
de 40 Gy., permaneciendo actualmente asintomatica
tras 54 meses de seguimiento.

3.- Plasmocitoma solitario de rinofaringe: (P.N.H.)
Se trata de un varon de 41 anos, que en mayo-89 con-
sultdé por clinica de cefaleas frecuentes, inestabilidad,
mala respiracion nasal e hipoacusia de 8 meses de evo-
lucién. En la exploracion fisica ORL destacaba la ocu-
pacion de todo el cavum por una masa de contorno
redondeado que asentaba en el techo y pared poste-
rior de la rinofaringe, responsable de la otitis seromu-
cosa de oido derecho. No se palpaban adenomegalias
en cadenas ganglionares laterocervicales. Se practicd
biopsia de la tumoracién apareciendo en el estudio
anatomopatolégico infiltracion uniforme por células
plasmaticas, de tipo IgG Lambda. Realizados los estu-
dios pertinentes se descarto la existencia de otros focos
de infiltracién plasmocitaria y por tanto de mieloma
multiple. Posteriormente recibié radioterapia local a
dosis de 40 Gy, comprobando la total desaparicion de
la masa tumoral y mejoria paulatina de su sintomatolo-
gia otologica, Tras 47 meses de seguimiento, permane-
ce asintomatico.

4.- Plasmocitoma solitario de seno maxilar izquier-
do: (D.C.M.) Varén de 57 anos, que consultd en
diciembre-86 por hemicefaleas frontoorbitarias izquier-
das persistentes, y dolor dentario de 3 meses de evolu-
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cién. El estudio radiolégico era sugestivo de poliposis
sinusal izquierda. El resto de la exploracion estaba
dentro de la normalidad. Ante el fracaso de tratamien-
tos médicos repetidos y habiendo descartado un ori-
gen alérgico, se procedi6 a la intervencioén quirargica,
que consistié en trepanacién de seno maxilar izquier-
do segiin técnica de Caldwell Luc, bajo anestesia gene-
ral. Los hallazgos operatorios evidenciaron la ocupa-
cion de dicho seno por una masa de aspecto
polilobulado, de consistencia eldstica, friable y san-
grante, asentada en suelo y pared nasal, que fue extir-
pada en varios fragmentos. El andlisis histopatélogico
de los fragmentos fué de plasmocitoma variedad 1gG
Lambda. Los estudios bioquimicos, proteicos, de
medula 6sea y radiologicos realizados por el servicio
de Hematologia descartaron otras localizaciones de
plasmocitoma asi como la existencia de enfermedad
sistémica. Se procedié a continuacién a la aplicacién
de 40 Gy de radioterapia local, permaneciendo el
paciente asintomdtico en el momento actual después
de 63 meses de seguimiento. X

Discusion

1 primer caso de plasmocitoma extramedular de

las vias repiratorias altas fué publicado en 1905

por SCHRADDLE, citado por GORENSTEIN
(17) en 1977, y desde entonces han sido numerosos
los trabajos publicado en la literatura mundial, desta-
cando las revisiones de WEBB (2); HELMUS (3) ; KOT-
NER (14); CASTRO (12); NOORANI (23); WILTSHAW
(15); PAHOR (24); GIL CARCEDO y RODRIGUEZ
ADRADOS (5), aunque la mayoria de las publicaciones
se refieren a casos aislados (7,8,9,10,11,18,19,20) Los
plasmocitomas extradseos pueden desarrollarse en
cualquiera de las estructuras linfoides de la cabeza y
cuello. Si bien un 50% suelen localizarse en fosas nasa-
les (2, 3, 5, 6, 15, 25, 26). En nuestra experiencia, no
hemos encontrado ninguna localizacién de plasmoci-
toma extradseo solitario a este nivel, lo cual contrasta
con la experiencia de la mayoria de los autores. Segiin
HARRISON (1) el 80% de los plasmocitomas extrame-
dulares asientan en cabeza y cuello con una mayor afi-
nidad por la localizacién nasal. La incidencia se produ-
ce generalmente a partir de los 50 afios y predominan
en el sexo masculino (4/1) (2,13,15,17,26). Nuestros
pacientes presentaron una relacion V/F = 1, y si bien
la mayoria suelen aparecer en la 5? o 6* década de la
vida, destacamos el hecho que el paciente con afecta-
cién en rinofaringe tenfa 41 afnos de edad en el
momento de su diagnéstico, lo que constituye un
hecho poco frecuente en la casuistica reflejada por la
mayoria de los autores consultados, El diagnéstico
debe realizarse mediante biopsia de la lesién y poste-
rior estudio anatomopatolégico. Las radiografias y
estudios tomogrificos son dtiles para el estudio de la
extension local, si bien es recomendable realizar una
TAC o RNM , con lo que se obtiene un control mas

J. V. Tisner

adecuado de la propia lesion y dreas vecinas. En la ter-
cera parte de los casos pueden presentarse adenopati-
as loco-regionales (22,25,27); en nuestros pacientes no
se detectaron adenomegalias en la exploracion de las
cadenas ganglionares laterocervicales. Es obligada la
realizacion de un estudio hematoldgico completo con
el objeto de descartar la presencia de un mieloma mul-
tiple.

Los procedimientos diagnoésticos realizados consis-
tieron en:

Estudio hematolégico de sangre periférica.

Puncién aspiradora de médula 6sea y consiguiente
examen microscopico.

Estudio proteico sérico y urinario: electroforesis de
suero, cuantificacion de inmunoglobulinas, inmunoe-
lectroforesis e electroinmunofijacién del suero, y de
orina concentrada de 24 h.

Estudio radioldgico de todo el esqueleto.

La normalidad en las pruebas realizadas, unido a la
ausencia de otras localizaciones dseas y extradseas,
confirmd el diagnéstico de plasmocitoma extraéseo
solitario en todos los pacientes que presentamos.

La imagen histologica del plasmocitoma extradseo
es muy caracteristica (22) y estd constituida por proli-
feracion difusa de plasmocitos generalmente maduros
en los cuales es imprescindible realizar un marcaje
inmunocitoquimico mediante inmunofluorescencia o
inmunoperoxidasas para poner de manifiesto el carac-
ter monoclonal de la produccion de cadenas de inmu-
noglobulinas y diferenciarlo de las plasmocitosis reac-
tivas que son de caracter policlonal. Nuestros pacientes
presentaron la variedad monoclonal IgG Lambda en 2
ocasiones, la variedad IgA Lambda en 1 ocasion y en
otra , la variedad IgG Kappa.

Aunque las series publicadas son poco numerosas
y generalmente referidas a observaciones aisladas
(7,8,9,10,11,12,18,19,20,23,24), la secuencia terapetiti-
ca adecuada es la exéresis quirlirgica siempre que el
tumor sea accesible, seguida de radioterapia local con
lo que se obtiene en la mayoria de los casos, curacion
de las lesiones. En tres de nuestros pacientes realiza-
mos biopsia de tejido previo a la exéresis quirtrgica de
la tumoracién, y solamente en el plasmocitoma de
rinofaringe preferimos como primera opcién la radio-
terapia. En algunos pacientes se produce una progre-
sién de la enfermedad apareciendo nuevas tumoracio-
nes en otros tejidos blandos o bien desarrollando
localizaciones 6seas dando lugar a un verdadero mie-
loma muiltiple; esta circunstancia puede ocurrir a largo
plazo incluso transcurrido un periodo de tiempo de
hasta 20 aiios, lo cual obliga al seguimiento clinico y
analitico periddico de estos pacientes. En nuestra serie
el periodo de seguimiento oscila entre 47 y 63 meses
desde el diagnéstico, permaneciendo todos los pacien-
tes asintomaticos y solamente uno de ellos falleci6é por
causa ajena a su plasmocitoma extradseo después de 5
anos de seguimiento.
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