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Introduccion

Resumen

El plasmocitoma extramedular es una neoplasia de células plasmdticas poco fre-
cuente, que se ubica en 80% a 90% de los casos en la cabeza o cuello. Esta neoplasia
representa menos del 1% de toda la patologia maligna de cabeza y cuello. Dada la
poca frecuencia de la patologia y la escasez de casos publicados, esta entidad pre-
senta una gran dificultad clinica y terapéutica. El diagnéstico se basa en el analisis
histol6gico con inmunohistoquimica de la muestra obtenida, y el tratamiento varia
segtin la ubicacion, donde se puede realizar radioterapia o cirugfa. En este articulo
presentamos el caso de una paciente de 56 anos, con antecedentes de otorrea de
larga data en oido derecho, al examen fisico presentaba un tumor que obstruia todo
el conducto auditivo externo. Se realizé exéresis tumoral y la biopsia evidenci6 un
plasmocitoma.

Palabras clave: plasmocitoma extramedular, plasmocitoma solitario, mieloma mul-
tiple, neoplasia de oido.

Abstract

Extramedullary plasmacytoma is a rare plasma cell neoplasm, affecting 80% to 90%
of the head or neck. This neoplasm represents less than 1% of all malignant head and
neck pathology. Given the infrequency of the pathology and the scarcity of published
cases, this entity presents great clinical and therapeutic difficulty. Diagnosis is based on
histology and immunohistochemistry and treatment varies depending on the location,
where radiation therapy or surgery can be performed. In this article, we present the case
of a 56-year-old patient with a history of long-standing otorrhea in the right ear. Phy-
sical examination presented a tumor that obstructed the entire external auditory canal.
Tumor excision was performed, and the biopsy revealed a plasmacytoma.

Keywords: extramedullary plasmacytoma, solitary plasmacytoma, multiple myeloma,
ear neoplasm.

En contraste, los PEM se ubican habitualmen-
te en dreas submucosas?.
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Los plasmocitomas son tumores malignos
caracterizados por una proliferacién subepi-
telial de células plasmaticas monoclonales
anormales'. Se clasifican dependiendo del
origen del tejido afectado. Los que se ori-
ginan en hueso se llaman plasmocitomas
6seos solitarios (POS) y los que se inician en
tejidos blandos se denominan plasmocitomas
extramedulares (PEM)!. Los POS afectan,
preferentemente, huesos largos y el esqueleto
axial, siendo infrecuentes en cabeza y cuello.

Los PEM son tumores infrecuentes, re-
presentan cerca de un 3% de las neoplasias de
células plasmadticas. Su incidencia es de tres
en 100.000 habitantes al ano*?, siendo cuatro
veces mds frecuente en hombres que en muje-
res 'y, el 95% de los casos, ocurre sobre los 40
anos, principalmente entre la sexta y séptima
década de la vida**. La mayoria, entre un 80%
a 90%, compromete cabeza y cuello, siendo
menos del 1% de las neoplasias de este seg-
mento corporal. Los PEM de cabeza y cuello,
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generalmente, se ubican en la faringe (21,5%),
cavidad nasal (19,3%), cavidad oral (14,7%) y
los senos paranasales (13%)°. La etiologia de
los PEM es desconocida®.

Clinicamente, se pueden manifestar como
una masa, aumento de volumen y dolor facial,
obstruccién de la via aérea, epistaxis, rinorrea,
proptosis, disfagia o disfonia®. Los principales
sintomas estdn relacionados con el crecimiento
local y su ubicaciéon?. El diagnéstico se basa
actualmente en una biopsia de tejido y con-
firmacién histoldgica e inmunohistoquimica,
donde se observan células plasmdticas mono-
clonales®”. Se debe complementar con un estu-
dio hematoldgico que incluya un hemograma
completo, electroforesis en suero/orina, cuan-
tificaciéon de inmunoglobulinas (Ig) y biopsia
de médula ésea. Ademds, se debe realizar un
estudio de extensién de la enfermedad’.

El manejo éptimo de los PEM es controver-
tido. Sin embargo, basado en la conocida sensi-
bilidad a la radiacién de los tumores de células
plasmaticas, la radioterapia (RT) se considera
la piedra angular del tratamiento®. La cirugia
también se ha empleado como tratamiento
unico en un porcentaje variable de pacientes,
logrando altas tasas de control local, no obs-
tante, la exéresis radical a menudo es imposible
debido al tamafio o ubicacién del tumor. Por
otra parte, la funcién de la quimioterapia no
estd bien definida®*’.

Existen aspectos claros y bien conocidos
acerca del comportamiento de esta patologia
y es sabido que su transformacién en mieloma
multiple (MM) constituye el principal factor
prondstico, siendo su probabilidad de un 30%
en 10 afios después del diagndstico®”. Debido
a esto, el paciente debe ser sometido a un ri-
guroso seguimiento por el médico especialista.
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Paciente de sexo femenino de 56 afios,
consulta por cuadros recurrentes de otorrea en
el oido derecho de 10 anos de evolucién. No
presenta antecedentes mérbidos de relevancia.
Refiere haber presentado cuadros de otalgia a
repeticién en ambos oidos cuando era nifia,
afios después, aparece un cuadro de otorrea
de oido derecho sin etiologia precisa. Registra
multiples consultas en atencién primaria por
el mismo cuadro, recibiendo tratamiento con
antibidticos topicos y en ocasiones sistémico.
Fue derivada ala Unidad de Atencién Primaria
de Otorrinolaringologia en donde tras eva-
luacién se procede a derivacién al Servicio de
Otorrinolaringologia del Hospital Carlos van
Buren. Al examen fisico otorrinolaringoldgico
presentaba un tumor que obstruia todo el con-
ducto auditivo derecho, con otorrea sin mal
olor. Resto del examen fisico normal.

Entre los exdimenes complementarios des-
taca la tomografia computada (TC) de oidos
(Figura 1), que revel6 una ocupacion por tejido
de densidad de partes blandas del conducto
auditivo externo, con erosidon Osea minima
atribuible a dafio por contigiiidad.

La resonancia magnética (RM) evidencid
ocupacion del conducto auditivo derecho
por tejido hiperintenso en T1, que presenta
reforzamiento luego del uso de contraste
endovenoso con Gadolinio y restriccién en la
difusion (Figura 2).

A la luz de los hallazgos imagenoldgicos,
se plantea como diagnéstico diferencial un
proceso expansivo o linfoma. Dado que no es
posible determinar el diagndstico por clinicay
examenes complementarios, se decide realizar
una biopsia quirdrgica. En la cirugia se iden-

Figura 1. Ocupacion del conducto auditivo externo con erosién de la pared anterior del mismo, con extension hacia oido medio y erosién
de la apofisis larga del yunque.
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Figura 2. Ocupacion del conducto auditivo derecho por tejido hiperintenso que presenta reforzamiento luego del uso de contraste en-
dovenoso y restricciéon en la difusion.

Figura 3. A. Infiltrado de células plasméticas y en menor medida linfocitos. B. Las células resultaron intensamente positiva en la mem-
brana citoplasmatica (B1) y el ntcleo (B2), para los anticuerpos para CD68 y MUM1 respectivamente en el estudio inmunohistoquimico.
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tifica una masa polipoidea que nace del CAE
6seo derecho en su porcién medial posterior,
a 2 mm del reborde del annulus timpanico,
que se reseca en su totalidad, con membrana
timpdnica indemne y sin aparente erosién del
CAE 6seo. En la biopsia, al examen macroscd-
pico destaca pélipo de mucosa de 12 x § mm
y la histologia present6 hallazgos compatibles
con una neoplasia de células plasmaticas. Se
realizé estudio de inmunohistoquimica el cual
confirmé una neoplasia de células plasmaticas,
evidenciando la presencia de CD 68 positivo
en la mayoria de las células y MUM 1 positivo
intenso en células plasméticas atipicas (Figura
3). Se deriva a hematologia para continuar
estudio sistémico donde se le realizé un he-
mograma completo, electroforesis en suero/
orina, cuantificacién de Ig y biopsia de médula
6sea; descartando la presencia de un mieloma
multiple.

Actualmente, un afio posterior a la exéresis
tumoral, la paciente presenta buena evolucién,
sin evidencia de recidiva. La audiometria

muestra una mejora de la audicién en 30 dB,
lo que se logré al quitar la obstrucciéon que oca-
sionaba el tumor y que alteraba la conduccién.

Discusion

El plasmocitoma es una neoplasia muy
infrecuente, los sitios mds comtinmente invo-
lucrados son el tejido submucoso de las vias
respiratorias superiores, particularmente farin-
ge, nariz y senos paranasales®®. Los PEM son
un diagndstico inusual, que se caracterizan por
su lenta historia natural y su reconocimiento
diagndstico tardio; en este caso la presentacion
fue atipica y con una sintomatologfa muy
inespecifica’. El diagnéstico se hace mediante
biopsia del tejido y se confirma por histolégica
e inmunohistoquimica, donde se observa la
presencia de un infiltrado homogéneo de célu-
las plasmadticas monoclonales'”. Los exdimenes
imagenoldgicos no aportan mds informacién
para el diagnéstico etioldgico'. Para diag-

Rev. Otorrinolaringol. Cir. Cabeza Cuello 2022; 82: 190-194



Plasmocitoma extramedular de canal auditivo externo: Caso clinico - N. Orellana V. y cols.

nosticar un PEM se debe excluir el mieloma
multiple, porque el pronéstico y el tratamiento
del mieloma multiple varian mucho al de los
PEM’. El grupo de trabajo internacional de
mieloma recomienda realizar una tomografia
computada con emisién de positrones (PET/
TC) como parte de la evaluacién inicial de
pacientes con PEM, buscando detectar otras
lesiones adicionales®”.

Como diagndstico diferencial se plantea
un plasmocitoma de hueso temporal, el cual
es una entidad poco comtn y su presentacién
puede imitar otros tumores primarios del
hueso temporal. Los sintomas mds comunes
incluyen otalgia, cefalea y mareo. Una revi-
sién de casos reporté un 71% de presencia de
masa en el oido medio de apariencia vascular
presente en la otoscopia y el mismo porcentaje
de asimetria en la audiometria. La biopsia no
invasiva temprana es esencial para establecer
un diagndstico preciso y acelerar el tratamiento
adecuado'. En el presente caso se descarta la
posibilidad de plasmocitoma éseo solitario,
dado que no existe compromiso dseo en la
paciente.

El manejo del PEM localizado en cabeza y
cuello es controvertido y variable, dependien-
do su extensién, tamafio y localizacién®. En
general, responden bien a la terapia local, ya sea
cirugfa o RT siendo esta tltima el tratamiento
recomendado, ya que los PEM son altamente
sensibles a la radiacién’. El tratamiento que
se sugiere es RT fraccionada y localizada, ad-
ministrada a una dosis de 40-50 Gy durante
aproximadamente cuatro semanas. Por lo
general, la terapia se administra a diario a una
tasa de 1,8 a 2,0 Gy por fraccién. El campo
de tratamiento debe incluir todos los tejidos
afectados identificados por imdgenes, asi como
un margen de tejido sano, de al menos 2 cm’.

La cirugia podria resecar masas grandes y
bien definidas, aunque se recomienda que esta
sea seguida de RT debido a la posibilidad de re-
cidivalocal’. La quimioterapia atn tiene datos
limitados debido a resultados contradictorios
de los estudios, algunos autores proponen la
quimioterapia adyuvante en lesiones mayores
a5 cm, pero esto no esta respaldado por estu-
dios previos’. Una revisién de Venkatesulu y
cols., concluyé que la combinacién de cirugia
y radioterapia es superior a las terapias uni-
modales, logrando con la terapia combinada
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menos recidivas locales'. En el caso clinico
presentado, el comité de otologia decidi6, dada
la superficialidad de la lesion y la controversia
del tratamiento, optar por la opcién quirdrgica
exclusiva, planteando la posibilidad de terapia
adyuvante segin la evolucion de la paciente la
cual, ala fecha, no evidencia signos de recidiva
local ni compromiso sistémico.

En este grupo de pacientes se recomienda
que el seguimiento sea de por vida, dada la
posible progresiéon a MM o a una recidiva
local**. Durante el seguimiento se recomienda
usar el mismo método de imagen con el cual
se evalué inicialmente’. Los factores asociados
con el riesgo de recaida local son el sitio de la
enfermedad (siendo la regién nasosinusal la
mayormente comprometida), el PEM secretor
de inmunoglobulinas en suero y el tipo de tra-
tamiento recibido (quimioterapia sola, cirugfa,
RT sola, cirugia mas RT; en orden decreciente
de riesgo de recaida)'’. Los PEM tienen el
mejor prondstico de los tumores de células
plasmaticas, siendo la tasa de supervivencia
general a 5 afos de 31% a 82%”. Se destaca la
inusual presentacion del plasmocitoma, espe-
cialmente dada por su particular localizacién,
la que no se encuentra en los principales por-
centajes de distribucién de plasmocitoma de
cabeza y cuello, siendo faringe y cavidad nasal
las ubicaciones mds frecuentes’.

Conclusiones

El plasmocitoma extramedular del conduc-
to auditivo externo es una entidad inusual, de
una larga historia natural y que representa un
gran desafio para el clinico®. El diagndstico, tra-
tamiento y seguimiento debe ser multidiscipli-
nario y en base a protocolos estrictos, pensando
siempre en la posibilidad de diseminacion y la
evolucién a un MM®.

Creemos importante el reporte de este caso
dadala poca frecuencia, ademads de la favorable
respuesta que ha presentado la paciente, pese
al tratamiento unimodal. Sin embargo, se debe
tener en consideraciéon que el seguimiento del
caso aun es insuficiente y deberd extender por
al menos unos 10 afios.

Se destaca la importancia del acceso en
el nivel primario de salud a un otorrinola-
ring6logo, pues luego de anos de consultas y
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tratamientos infructuosos en su consultorio,
la paciente fue pesquisada y derivada al nivel
terciario gracias a este recurso.
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