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RESUMEN

El debut de un mieloma multiple con presentacion extramedular se reporta en el 7 % de los
pacientes y otro 6 % pueden desarrollarla durante la evolucién de la enfermedad, siendo muy
poco frecuente la infiltracion intracraneal la cual traduce una extension de lesiones mielomatosas
del créneo o plasmocitomas que involucran el clivus o la base del craneo. Se presenta un caso con
infiltracion de hipofisis en el curso de un mieloma mdaltiple de debut.
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INTRODUCCION

Los plasmocitomas son neoplasias que se caracterizan por la proliferacion monoclonal de células
plasmaticas y la produccién de inmunoglobulinas G o A (referidas cominmente como proteina
M). Estas se pueden presentar como lesiones solitarias o difusas, se consideran solitarias al
plasmocitoma extramedular (PEM) y al plasmocitoma solitario de hueso (PSH), juntos
corresponden a menos de 10% de los tumores de células plasmaticas. *

El mieloma multiple es la proliferacion difusa y maligna de células plasmaticas que se considera
como una etapa final en la progresién de pacientes con el PEM y PSH.? El PEM es una masa de
tejido blando, vascularizado, de origen submucoso que no invade la medula 6sea. Afecta méas a
menudo las vias aereas superiores y los senos paranasales (80 %). Rara vez aparece en la base del
craneo o en el tracto digestivo superior, representa el 1 % de los tumores de la cabeza y cuello.
El PSH, también conocido como plasmocitoma medular, se caracteriza por una lesion litica
aislada en la meédula d6sea en ausencia de plasmocitosis generalizada. La probabilidad de

progresién a mieloma multiple es tres veces méas comin en pacientes con PSH que con PEM.*?
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Los plasmocitomas que afectan el craneo son raros y la mayoria se presentan en la bdveda
craneal. Solo en raras ocasiones (particularmente el PSH) afectan la base de craneo y cuando esto
sucede producen una variedad de signos y sintomas a veces inespecificos, causando muchas

veces un retraso en el diagnéstico.!

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina, blanca, 48 afios de edad que hace 10 afios por estudio de un cuadro de cefalea
se informa en un estudio imagenoldgico de craneo una imagen por defecto a nivel parietal
derecho que no rompe la tabla interna del diploe, sin que en ese momento se precisara
diagndstico definitivo. En julio del 2016 y posterior a un trauma craneal, presenta dolor ocular
con edema palpebral y paresia del VI par derecho; se realiza TAC de craneo contrastada que
informa silla turca agrandada y ocupada por masa tumoral hipercaptante que crece hacia el seno
esfenoidal y region suprasellar, concluyéndose como lesion expansiva intracraneal, posible
macroadenoma de hipdfisis con destruccion 6sea adyacente; se impone tratamiento esteroideo y
es llevada al salon a los dos meses realizandose exéresis total del tumor por abordaje endonasal
endoscopico y cuya histologia es compatible con infiltracién de células plasmaticas CD38 vy
CD138 positivos en hipofisis y huesos adyacentes. Se procede a su estadiacion constatandose
paraproteina Kappa, Bence Jones en orina positivo a cadenas Kappa libre e infiltracién medular

por células plasmaticas compatible con Mieloma Multiple, no lesiones Gseas a otro nivel.

Figura 1.Biopsia de encéfalo. A: HE con infiltracion por células plasmaticas; B
Inmunohistoquimica CD138. Negativo; C Inmunohistoquimica CD138 positivo.
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DISCUSION

Existen pocos reportes de tumores de células plasmaticas que afecten al craneo. En la mayoria de
ellos los tumores se localizan en los huesos de la boveda y solo de manera excepcional afectan la
base del craneo."? Los tumores de células plasméticas de la base de craneo permanecen
asintomaticos por un tiempo relativamente largo dado que tienden a crecer en zonas clinicamente
silenciosas; solo cuando alcanzan un tamafio considerable ocasionan sintomas, principalmente
relacionados con compresion de nervios craneales y cefalea.

Cuando se localizan en el clivus (la articulacién del cuerpo del esfenoides con la apdfisis basilar
del hueso occipital) el principal sintoma es la diplopia debido a una compresion sobre el VI
nervio craneal, que es el que tiene el trayecto mas largo en dicha regién anatémica.*

Cuando los plasmocitomas afectan otras regiones de la base del craneo es posible que alteren el
funcionamiento de otros nervios craneales que, en orden de frecuencia, son: II, V, VIl 'y VIII.?
También estd descrito un caso raro de compresion de la arteria cerebelosa posteroinferior dando
lugar a un sindrome bulbar y medular lateral caracterizado por disfagia, vértigo, vomito, paralisis
del paladar blando, sindrome de Horner, hipotonia, ataxia y disociacién sensitiva.'”

Los tumores de células plasmaticas que afectan el craneo generalmente aparecen como una
manifestacion de mieloma mudltiple. Las principales manifestaciones clinicas de los pacientes
fueron secundarias a una compresion en los nervios craneales (principalmente el segundo y
sexto), lo que coincide con lo reportado en la literatura En nuestro caso no se encontr6 el
sindrome referido comudnmente en el mieloma mdaltiple; es decir: dolor 06seo, anemia,
insuficiencia renal e hipercalcemia. Debido a esto, no se sospeché el diagnéstico antes de la
cirugia y fue operada con la posibilidad de que se tratara de un cordoma de clivus o bien un
adenoma de hipdfisis 0seo, anemia, insuficiencia renal e hipercalcemia. Debido a esto, no se
sospechd el diagnostico antes de la cirugia y fue operada con la posibilidad de que se tratara de
un cordoma de clivus o bien un adenoma de hipofisis invasor.

Los estudios radiologicos de los plasmocitomas que afectan la base del craneo son poco
especificos. Si se localizan en el clivus y la regidn selar el diagnéstico diferencial debe realizarse
con adenoma de hipdfisis, cordoma del clivus, linfoma, metéstasis, carcinoma adenoideo

quistico, condrosarcoma y osteosarcoma. La presencia de calcificaciones en el tumor puede
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sugerir la posibilidad de condrosarcoma, osteosarcoma y cordoma.® En los estudios radiol6gicos
simples el plasmocitoma se observa, usualmente, como una lesion litica con margenes claros y
una zona estrecha de transicion a un hueso casi normal que la rodea. La TC muestra un tumor
bien demarcado, ocasionalmente con destruccion de hueso y afeccion de estructuras adyacentes.
En la RM se visualizan como lesiones isointensas en la fase T1 con hiperintensidad moderada en
la fase T2. En general muestran una captacion significativa y homogénea con el gadolinio.” Los
hallazgos radiolégicos mencionados se encontraron en nuestro paciente; sin embargo, como se
comento previamente, otros tumores pueden tener las mismas caracteristicas radiologicas. Debido
a ello, y aunado a la rareza de esta neoplasia en la base del craneo, en la mayoria de estos el
diagndstico se obtiene por el estudio histopatolégico, como ocurrié en el caso que aqui
reportamos.

En el protocolo diagndstico de una neoplasia de células plasmaticas, ademas del estudio
histopatologico, es indispensable realizar radiografias de todo el cuerpo, electroforesis en suero y
orina, biometria hemaética, concentraciones de calcio sérico y biopsia de médula 6sea; todo ello
con el fin de descartar la asociacion con un Mieloma Mdltiple. Dichos estudios se realizaron en
nuestra paciente donde fueron positivos para un MM.

Tanto el tratamiento como el pronostico son diferentes en el Mieloma Mdltiple y para el PSH, de
ahi la importancia de establecer un diagndstico preciso.

El tratamiento de estas lesiones incluye una extirpacién quirdrgica lo mas completa posible
(dentro del margen de seguridad) con el objetivo de establecer un diagnostico y para
descomprimir las estructuras nerviosas que pudieran estar afectadas; también para lograr una
disminucion del volumen tumoral. Una vez establecido el diagnostico se debe someter al paciente
a un manejo adyuvante con radio y quimioterapia.*®> La principal limitante en la extirpacion de
lesiones similares radica en la invasion que presentan a estructuras de dificil acceso donde
solamente se puede efectuar una reseccion parcial. Por otro lado, hay que considerar que en
general se trata de lesiones altamente vascularizadas, lo que incrementa el grado de dificultad
para su reseccion.

La diferenciacién entre la forma aislada de estos tumores (PSH o PEM) de la forma diseminada
de la enfermedad (mieloma multiple) es muy importante debido a que la modalidad de

tratamiento preferida en la forma aislada es la
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cirugia seguida de radioterapia; en contraste, el mieloma multiple sistémico se prefiere tratar con
quimioterapia.*®
EVOLUCION: Recién se ha iniciado tratamiento con esquema VVAD (vincristina + adriamicina +

dexametasona ) + talidomida.

CONCLUSIONES

1) Los tumores de células plasmaticas que afectan la base de craneo son poco frecuentes.

2) No todos los tumores de células plasmaticas aparentemente solitarios de la base del craneo son
aislados y pueden ser la manifestacién inicial de un mieloma multiple.

3) Los tumores de células plasmaticas que afectan la base del craneo deben llevar tratamiento

quirdrgico para su extirpacion total y luego radi y quimioterapia.
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