CASO CLINICO

Rev. Otorrinolaringol. Cir. Cabeza Cuello 2020; 80: 312-315

Plasmocitoma extramedular de laringe.
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Resumen

Los plasmocitomas solitarios son una rara forma de presentacién de neoplasias de célu-
las plasmdticas. Deben ser diferenciados del mieloma multiple en el momento del diag-
nostico y realizar un seguimiento estricto por el riesgo de transformacién a mieloma. La
localizaciéon de los mismos en la laringe es muy inusual, dado que sélo se han publicado
56 casos. Se presenta el caso de una paciente con un plasmocitoma extramedular de
laringe que se trat6 mediante cirugia y radioterapia. Se revisan los criterios diagndsticos
y los problemas terapéuticos.
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Abstract

Solitary plasmacytomas are a rare form of plasma cell neoplasms. They should be diffe-
rentiated from multiple myeloma at the time of diagnosis and strictly monitored for the
risk of transformation to myeloma. Their location in the larynx is very unusual, since
only 56 cases have been published. We present the case of a patient with extramedullary
plasmacytoma of the larynx that has been treated with surgery and radiotherapy. We
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Introduccion

Los plasmocitomas solitarios (PS) son una
proliferacién de células plasmaticas aisladas
cuyo origen radica en el sistema reticuloendo-
telial'. Estos tumores son infrecuentes y afectan
con mayor preponderancia a varones de mas
de 50 afios. Los principales sintomas estin
relacionados con el crecimiento local. Los PS
se clasifican en: plasmocitoma 6seo solitario
(POS) y plasmocitoma extramedular (PEM).
El POS afecta preferentemente huesos largos
y esqueleto axial, siendo infrecuente a nivel
de cabeza y cuello'?. En contraste los PEM se
ubican en dreas submucosas y un 80%-90% se
presentan a nivel de cabeza y cuello, especifica-
mente a nivel del tracto aerodigestivo superior,
preferentemente a nivel nasosinusal. Por lo

reviewed the literature for diagnostic criteria and therapeutic problems.
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general, las lesiones son tinicas e independiente
y un 10%-30% puede progresar a mieloma
multiple (MM)'.

El PEM laringeo es especialmente infre-
cuente y representa el 10% del total de plas-
mocitomas y entre 0,04%-0,19% del total de
neoplasias malignas de la laringe”. En la laringe
la zona mds afectada es la supraglotis®. Los PEM
de cabeza y cuello se presentan mayormente
en forma localizada, siendo poco frecuente
que presenten adenopatias en el momento
del diagnéstico (5%-20% de los casos)*. El
diagndstico es histoldgico e inmunohistoqui-
mico, donde se observan células plasmaticas
monoclonales®. En el estudio hematolégico,
se debe solicitar un hemograma completo,
electroforesis en suero/orina, cuantificaciéon
de inmunoglobulinas (Ig), biopsia de médula
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6sea y estudio de extensién®. La radioterapia
se considera la piedra angular del tratamiento.
La cirugia también se ha empleado como trata-
miento en un porcentaje variable de pacientes.
En este articulo presentamos el caso de una
paciente con plasmocitoma extramedular a
nivel laringeo, y se revisan las caracteristicas
de esta patologia.

Caso Clinico

Mujer de 52 afos, que consulté por cua-
dro de 3 afos de evolucién de aumento de
su roncopatia, hace 4 meses se agregé disnea
de esfuerzo moderado y, posteriormente,
disfonia. Niega disfagia, baja de peso o fiebre.
Como antecedentes personales destacé lupus
eritematoso sistémico, sindrome de Sjogren
y enfermedad pulmonar quistica secundaria
a neumonia intersticial linfocitica. En la ex-
ploracién, se observé lesion submucosa en
repliegue ariteno-epiglético derecho con ex-
tensién hacia banda ventricular ipsilateral, sin
provocar alteracién en la movilidad de cuerdas
vocales (Figura 1), y en el examen cervical no
se palparon adenopatias.

A la tomografia computarizada (TC) se
observé una lesion hipervascularizada a nivel
de la mucosa del repliegue ariteno-epigldtico
hasta la banda y el ventriculo derecho, por lo
que se sospechd un paraganglioma laringeo
(Figura 2).

Se complementé estudio con resonancia
magnética (RM) que fue concordante con la
lesién tipo paraganglioma (lesién redondea-
das bien delimitadas, isodensas respecto del
musculo, con importante reforzamiento post-
contraste intravenoso). Debido a la sospecha
de paraganglioma laringeo se solicita estudio
de rastreo gamagréfico con somatostatina
donde se observ6 marcacién a nivel laringeo
y se descarté multifocalidad de la patologia.
No se realizé biopsia previa a la intervencién
quirtrgica por el riesgo elevado de sangrado.
Se decidi6 realizar angiografia y embolizacién
de las ramas de arteria tiroidea superior dere-
cha y, posteriormente, se realiz6 un abordaje
externo lateral de la laringe a nivel supragldtica
derecho. Después de seccionar la musculatura
infrahioidea, se expuso el ala derecha del car-
tilago tiroides y se procedié a resecar su tercio
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superior incluyendo el asta superior para tener
un buen acceso al espacio paraglético superior
y al espacio preepigldtico derecho. En esa re-
gién se encontro el tumor que se fue disecando
cuidadosamente hasta su exéresis completa
(Figura 3), ademas, se realizé conjuntamente
una traqueostomia de seguridad. Evolucioné
sin incidentes en su postoperatorio.

A la anatomia patoldgica se informé un
tumor de células plasmaticas con margenes

Figura 1. Imagen de fibroscopio de lesiéon submucosa en supraglotis

derecha.

Figura 2. Tomografia computada de cuello, corte axial. Se observa
lesion hipervascularizada a nivel repliegue aritenoepiglético

derecho.
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Figura 3. Exéresis de lesion submucosa de espacio paraglético y
preepiglético derecho.
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afectos. Las tinciones inmunohistoquimicas
mostraron que la celularidad neopldsica era
positiva para CD"*® y cadena ligera kappa.
Las tinciones para cromogranina, sinapto-
fisina, queratina AE1/AE3 fueron negativas.
Se derivé para continuar estudio con equipo
de hematologia, quienes solicitaron analitica
sanguinea con hemograma completo, bioqui-
mica, cuantificacién de inmunoglobulinas,
inmunoelectroforesis en orina y sangre, los
cuales se encontraron dentro de los limites de
la normalidad (no habia un peak monoclonal).
La radiografia de térax y PET-TC, en busca de
lesiones osteoliticas o fracturas patoldgicas,
fueron normales. Ademads, se solicité aspira-
do de médula 6sea y biopsia que descartan
mieloma madaltiple. Se inicia tratamiento con
radioterapia a dosis de 40 Gy fraccionado. Al
afio del diagnoéstico se encuentra en remision
completa y con correcta funcién laringea.

Discusion

Los PS son tumores infrecuentes con una
incidencia de 3/100.000 personas/afio, repre-
sentando menos del 1% de tumores de cabeza/
cuello®. El PEM es un subtipo de PS, que se
origina en tejidos blandos y es mds frecuente
en cabeza/cuello'. En la revisién bibliografica
de Alexious y cols. donde se revisaron mds
de 400 publicaciones sobre PEM, se constatd
que cabeza y cuello es la primera localizacion

de estos tumores®. Dentro de cabeza y cuello,
la laringe es una localizacion poco habitual, y
en nuestra revision de la literatura s6lo hemos
encontrado 56 casos de PEM laringeo.

El sintoma mds frecuente de PEM de ubi-
cacion laringea suelen ser disfonia, disfagia y
disnea. La presencia de adenopatias es variable
de 0%-25%’. En el caso de nuestra paciente el
sintoma inicial fue la roncopatia que corres-
ponde a un sintoma inusual que no se describe
con frecuencia en la literatura, pero que se ex-
plica por el efecto masa del tumor submucoso.

La etiologia de los PEM es desconocida; se
ha relacionado con el virus de Epstein-Barr y
la irritacién crénica por agentes inhalados™
El diagnéstico diferencial de una tumoracién
submucosa laringea, debe incluir neoplasias
malignas como el carcinoma escamoso u otras
histologias malignas, pero también lesiones
benignas. El primer diagndstico sospechado en
nuestro caso fue de paraganglioma por la edad
de la paciente, lentitud en su evolucién y, sobre
todo, porque en el TC se presentaba como un
tumor muy vascularizado®. El diagnéstico del
PS es histoldgico, se establece por presencia de
células plasmaticas con atipias. La naturaleza
monoclonal de las células se confirma por
inmunohistoquimica’.

Para poder confirmar el diagnéstico de
PEM se deben cumplir los siguientes criterios:
(I) lesién tumoral compatible con plasmoci-
toma en la histologia; (II) ausencia de células
plasmadticas en médula ésea (confirmada por
biopsia); (III) ausencia de anemia/hiper-
calcemia o insuficiencia renal; (IV) niveles
normales de inmunoglobulinas policlonales
y ausencia de componente monoclonal en
sangre y/u orina’. Dentro del estudio se
debe realizar PET/TC corporal o resonancia
magnética para excluir la presencia de otras
lesiones malignas. El grupo de trabajo in-
ternacional de mieloma, recomienda PET/
TC como parte de la evaluacién inicial de
pacientes con PEM con el fin de detectar otras
lesiones adicionales’. El PEM presenta un
crecimiento esencialmente local a diferencia
del subtipo plasmocitoma éseo solitario, cuya
progresiéon a MM es mayor”.

En relacién con el tratamiento, las publica-
ciones muestran combinaciones y resultados
dispares. Bachar y cols. recomiendan como
mejor tratamiento la radioterapia, reservan-
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do la cirugia para las lesiones extensas o con
compromiso 6seo?. Venkatesuluy cols., en una
revision de estudios de PEM en cabeza/cuello,
concluyeron que la combinacién cirugfa y ra-
dioterapia es superior a las terapias unimodales
dado que cuando se realiza cirugia mas radio-
terapia hay menos recidivas locales®. Alexiouy
cols. a raiz de una revision bibliografica de los
casos de PEM, concluyeron que la cirugia sola
da mejores resultados que las otras técnicas,
siempre que la resecciéon haya sido adecuada®.
En la dltima revisién realizada por expertos
hematélogos europeos se senal6 a la radio-
terapia como el mejor tratamiento. La dosis
recomendada fue de 40-50 Gy fraccionados,
reservando la cirugia para tumoraciones gran-
desy bien definidas, aunque se sugieren afiadir
radioterapia postoperatoria’. Los factores de
riesgo de recidiva local que se han descrito
son la ubicacién nasosinusal y haber recibido
quimioterapia unimodal®. El seguimiento se
aconseja que sea de por vida dado que la recidi-
va puede desarrollarse muchos afios después*.
Con respecto a la quimioterapia adyuvante
los datos publicados son poco concluyentes.
En el foro de mieloma del Reino Unido, se
sugirié que la quimioterapia se considere en
PEM mayores de 5 cm, tumores de alto grado
y enfermedad refractaria/recidivante'®.

Conclusion

Los PS son tumores infrecuentes de cabeza/
cuello y la mayoria corresponde a plasmocito-
ma extramedular de ubicacién nasosinusal. La
localizacién a nivel laringeo es muy inusual®.
En nuestra revision, sdlo se han encontrado 56
casos reportados como PEM a nivel laringeo.
Dentro del diagnoéstico, es de suma impor-
tancia la exclusion de MM'. La radiacién se
considera la piedra angular del tratamiento,
y la cirugia también se ha empleado como
tratamiento curativo en un porcentaje de los
pacientes’.
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