Revista Cubana de Hematol, Inmunol y Hemoterapia. 2017;33(3):102-107

PRESENTACION DE CASO

Plasmocitoma solitario en pediatria: una rara entidad

Pediatric solitary bone plasmacytoma: a rare entity
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RESUMEN

El plasmocitoma en edad pediatrica es poco frecuente. Se presenta a una adolescente
de 14 anos que ingreso por una cuadriplejia flaccida asociada a una tumoracién a
nivel de craneo y columna cervical. En el estudio histoldgico se diagnosticd un
plasmocitoma en ambos sitios, sin infiltracion medular. Recibié tratamiento con radio
y quimioterapia. A los tres afios se encontré una nueva lesion a nivel del ovario
izquierdo, que coincidié histolégicamente con el diagndstico inicial. El plasmocitoma
solitario de hueso se describe como el mas comuin en edad pediatrica con tendencia a
la recidiva tumoral.
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ABSTRACT

Plasmacytoma in the pediatric age group is rare. We present a 14-year-old girl
admitted with a flaccid quadriplegia associated with a tumor at the level of the skull
and cervical spine. In the histological study plasmacytoma was diagnosed in both
sites without bone marrow infiltration. The patient was treated with radiation and
chemotherapy. After three years a new lesion on the left ovary was found, which
histologically coincided with the initial diagnosis. Solitary bone plasmacytoma is
described as the most common in pediatric patients prone to tumor recurrence.
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INTRODUCCION

La proliferacién clonal de la poblacidn de células plasmaticas produce un amplio
espectro de manifestaciones clinicas, que van desde el plasmocitoma solitario (PS)
hasta el mieloma multiple (MM).!

El PS esta caracterizado por una proliferacion clonal de células plasmaticas, en
ausencia de infiltracion medular y afectacion sistémica. El diagndstico es histoldgico y
se clasifica en plasmocitoma solitario de hueso (PSH) y extramedular (PSE). Su
incidencia se incrementa con la edad, con una media de 55 afios, la relacidon
masculino-femenino es de 3:1 y predomina en las personas de piel negra (30 %).?
Hay pocos casos reportados en la literatura de plasmocitomas en edad pediatrica y los
mas frecuentes son los PSH.3

Se presenta una paciente femenina en edad pediatrica con PSH y PSE.

PRESENTACION DEL CASO

Adolescente de 14 afios, de piel blanca, con antecedente de dolor cervical de dos
meses de evolucidn, asociado a parestesias en el miembro superior derecho con
posterior irradiacién a los restantes miembros. En los estudios imagenoldgicos
(radiografia, tomografia axial computarizada y resonancia magnética nuclear de la
columna vertebral) se observé una tumoracion epidural que desplazaba el saco dorsal
con dafio del estroma de la vértebra D2 y lesidon en D1 y D3. El cuadro clinico tuvo
una progresién rapida de los sintomas instaldndose una cuadriplejia flaccida con
afectaciéon del esfinter vesical. Fue sometida a una cirugia para estabilizar la columna
vertebral y se le realizé una corpostomia parcial de la vértebra D2 con excéresis de la
lesion tumoral situada en la regién paravertebral anterior y espacio epidural sin
complicaciones. Se definié por la biopsia de la lesién un plasmocitoma indiferenciado
infiltrante en hueso y musculo estriado con células pequenas de aspecto
plasmocitoide. La inmunohistoquimica mostré positividad para los antigenos CD 38,
CD 138, CD 43, lambda y Ki 67 con el 60 %.

De forma simultanea aparecio cefalea con aumento de volumen frontal. La tomografia
axial computarizada informo una lesién osteolitica epidural que desplazaba la
duramadre. Se realizd excéresis total del tejido 6seo y craneoplastia, y el estudio
histoldgico fue también compatible con un plasmocitoma.

Se descartd la infiltraciéon tumoral de la médula ésea, la presencia de paraproteinas
en suero y manifestaciones sistémicas, por lo que se concluyé como un plasmocitoma
multiple éseo y extramedular indiferenciado.

Se tratd después de la cirugia con radioterapia craneo-espinal y se continud con
quimioterapia teniendo en cuenta la aparicion de multiples lesiones. Se administraron
6 ciclos de TAD (talidomida, doxorubicina, dexametasona), seguido por 3 ciclos de
Bortezomid.
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Se mantuvo sin progresién de la enfermedad durante 3 afios hasta que comenzé con
dolor abdominal difuso y aumento de volumen a nivel de hipogastrio. Se demostré la
presencia de una gran masa tumoral en relacién con el ovario izquierdo, y se procedio
a la excéresis del tumor (Fig.). El estudio anatomopatoldgico de la lesidon tumoral
confirmd el diagnéstico de un plasmocitoma indiferenciado.

Fig. Plasmocitoma del ovario izquierdo.

Se indico radioterapia y 6 ciclos de VAD (vincristina, adriamicina, dexamentasona). En
estos momentos la paciente se mantiene sin progresion de la enfermedad y con
interferon alfa recombinante como terapia de mantenimiento.

DISCUSION

El PS es una neoplasia de células plasmaticas poco reportada en la bibliografia
médica.* Tiene las mismas particularidades histoldgicas del MM; por lo que es el
principal diagnostico diferencial a descartar. La diferencia principal es su localizacion
Unica y aislada, sin infiltracién medular.®

El caso presentado no se correlaciona con los datos epidemioldgicos encontrados en la
literatura ya que en la edad pediatrica es infrecuente. Su incidencia se incrementa con
la edad, en el sexo masculino y en los pacientes de piel negra.?®

La principal localizacion de la lesion por PSH es en los huesos del esqueleto axial,
como las vértebras y el craneo, caracteristica observada en el caso.”® Knobel y cols
plantean que los pacientes jovenes con localizacion vertebral, tienen mejor
pronostico.®

El PSE es menos comun y tiene mejor prondstico. Tiene predileccion por la cavidad
nasal; sin embargo, puede afectar otras estructuras como la piel, el rifidn y los
ovarios, esta ultima localizacion diagnosticada de forma evolutiva en la paciente que
se reporta.®10
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La manifestacién clinica inicial es el dolor de un tejido éseo especifico y el 25 % de los
pacientes padece disfuncién neuroldgica en forma de compresidon neural como en el
caso citado.!!

El diagndstico diferencial de las lesiones tumorales de hueso en edad pediatrica, es de
vital importancia debido a las implicaciones prondsticas y al tratamiento en cada caso.
Entre las enfermedades hematoldgicas con las que debe hacerse el diagnédstico diferencial
estan las leucemias agudas y los linfomas no Hodgkin y, entre las no hematoldgicas, el
sarcoma de Ewing y el osteosarcoma. La anamnesis y el examen fisico, asi como los
estudios imagenoldgicos no ayudan a hacer una adecuada distincion. 12

En la paciente, el antecedente de PSH hizo sospechar la posibilidad de un
plasmocitoma evolutivo de ovario. Ambas biopsias demostraron la presencia de un
plasmocitoma indiferenciado.

El PSH tiene cuatro posibilidades en su evolucion: la progresion a MM (65 %), la
recidiva local (12 %), la difusion de una nueva lesién solitaria (15 %) y la curacién
completa. La paciente estudiada evoluciond a un PSE de ovario.!3

La radioterapia es el tratamiento de eleccion del PS porque es una neoplasia
radiosensible y favorece el control local en el 90 % de los pacientes.

Sin embargo, existen situaciones clinicas donde la cirugia se antepone para la
estabilizacion dsea o detener la progresién de las manifestaciones neuroldgicas por
compresién medular, como sucedioé en esta adolescente. No se sugiere la cirugia
como Unico tratamiento pese a lograr la excéresis macro y microscopica de la lesion,
sino la combinacion con la radioterapia.?4

La posibilidad de recaida local luego de la radioterapia es menor del 5 % y del 30 %
para la recaida a distancia; estas ultimas tienden a ocurrir dentro de los 2 o 3 afios
posteriores al diagndstico inicial./*>

La quimioterapia coadyuvante no tiene efecto benéfico en el control de la enfermedad
o la prevencion de la progresién del PS a MM, ya que su uso indiscriminado provoca
resistencia a las drogas una vez que evolucione a MM o la aparicidon de segundas
neoplasias.'® En el caso comunicado se decidio el uso de la quimioterapia teniendo en
cuenta la existencia de multiples lesiones dseas iniciales.

Se emplearon drogas de primera linea como en el MM tales como talidomida,
dexametasona, e inhibidores del proteosoma (bortezomid). Ademas, teniendo en
cuenta la recidiva tumoral, se decidié mantener con interferén pegilado como terapia
de mantenimiento, luego de un segundo esquema de quimioterapia.

El cuadro clinico y epidemioldgico en esta paciente se corresponde con lo descrito en
la literatura, excepto en la edad de presentacidn, por lo que es importante considerar
la posibilidad diagndstica de este tipo de enfermedad en edad pediatrica.
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