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Resumen(espanol)

La proliferacién monoclonal de células plasmaticas en érganos o tejidos fuera de la médula dsea es una caracteristica de un
tipo raro de tumor denominado plasmocitoma extramedular. Lo experimentan los linfocitos B y estd presente en todos los
tejidos y érganos extramedulares del cuerpo. Los plasmocitomas extramedulares suelen encontrarse en la cabeza y el cuello,
mientras que los del bazo son relativamente infrecuentes. La reseccion quirdrgica es necesaria para los tumores que aparecen
fuera de la zona de la cabeza y el cuello con margenes claros. Para garantizar la supervivencia a largo plazo, la vigilancia
rutinaria es fundamental para controlar la progresion a enfermedad sistémica, como el mieloma multiple. Presentamos un
caso de plasmocitoma extramedular localizado en el bazo de una paciente de 71 afios que presentaba dolor episddico leve
en laregion lumbar desde hacia 3 meses. La tomografia computarizada con contraste mostré una lesion solitaria bien definida
en el bazo. La exploracidn quirurgica reveld un bazo agrandado con multiples nédulos tumorales de aspecto linfomatoso, lo
que condujo a una esplenectomia total. El examen anatomopatoldgico del bazo confirmé el diagndstico de plasmocitoma
extramedular. Los estudios hematoldgicos descartaron un mieloma multiple por celularidad normal de la médula ésea.

Palabras clave(espafiol)

Plasmocitoma extramedular, Bazo; Células plasmdticas; Tumor de células plasmdticas.

Abstract(english)

Monoclonal proliferation of plasma cells in organs or tissues outside the bone marrow is a characteristic of a rare type of
tumor called extramedullary plasmacytoma. It is experienced by B lymphocytes and is present in all extramedullary tissues
and organs of the body. Extramedullary plasmacytomas are usually found in the head and neck, while those in the spleen are
relatively uncommon. Surgical resection is necessary for tumors that appear outside the head and neck area with clear
margins. To ensure long-term survival, routine surveillance is critical to monitor for progression to systemic disease, such as
multiple myeloma. We present a case of extramedullary plasmacytoma of splenic location in a 71-year-old female patient
who presented with episodic mild pain in the lumbar region for the past 3 months. Contrast computed tomography showed
a well-defined solitary lesion in the spleen. Surgical exploration revealed an enlarged spleen with multiple tumor nodules
with a lymphomatous appearance, leading to a total splenectomy. Anatomopathological examination of the spleen
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confirmed the diagnosis of extramedullary plasmacytoma. Hematologic studies ruled out multiple myeloma with normal

bone marrow cellularity.
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Introduccion

Las neoplasias de células plasmaticas se
clasifican en cuatro grupos principales: mieloma
multiple, leucemias de células plasmaticas,
plasmocitoma d&seo y plasmocitoma extramedular
(PEM) (1). Este ultimo, una neoplasia infrecuente, se
caracteriza por la proliferacion clonal de células
plasmaticas en tejidos fuera de la médula o6sea.
Origindndose en la transformacién maligna de linfocitos
B, el PEM puede manifestarse como un tumor solitario
en cualquier drgano o tejido, sin evidencia de
enfermedad diseminada (2).

Los PEM representan aproximadamente 3% -
4% de todas las neoplasias de células plasmaticas (3). La
region rinofaringea, nasal y de los senos paranasales es
la localizacién primaria mds comun, representando
aproximadamente el 60% de los casos. Otras
localizaciones menos frecuentes incluyen el tracto
gastrointestinal, pulmén, mamas, testiculos y piel (4).
La afectacion esplénica es extremadamente rara, con
menos de 5 casos reportados en la literatura (5, 6). Se

presenta un caso de plasmocitoma extramedular de
localizacidn esplénica.

Caso clinico

Paciente femenina de 71 afios que
consultd por presentar dolor episddico en regién
lumbar de leve intensidad desde hace 3 meses. La
paciente negaba nduseas, disnea, fiebre, dolor
abdominal o irradiacién. Referia diagndstico de
hipertension arterial tratada con olmesartan
medoxomilo / amlodipino. Los antecedentes
quirargicos no eran destacables. Negaba
antecedentes personales y familiares de
neoplasias, mieloma  multiple u  otras
enfermedades relevantes.

La paciente presentaba buen estado
general y estaba hemodinamicamente estable. No
se identificaron hallazgos destables durante el
examen fisico. La palpacién abdominal, el tacto

Figura 1. Imdgenes de resonancia magnética del bazo. A) y B) Las flechas sefialan la tumoracién dentro del

parénquima esplénico.
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vaginal y rectal fueron normales. La pufio-
percusion fue negativa.

Los resultados de laboratorio fueron los
siguientes: hemoglobina 12.8 g/dL, hematocrito
38.1%, plaquetas 267.000/uL, leucocitos 8.550/uL
(con diferencial: neutrofilos 66%, linfocitos 25%,
monocitos 6% y eosinéfilos 1%), glucosa 98 mg/dL,
proteina C reactiva 30 mg/L, velocidad de
sedimentacién globular 25 mm/h, creatinina 0.9
mg/dL. Las pruebas de funcion hepatica y renal, el
analisis de orina, asi como los niveles de
creatinina, calcio y acido Urico se encontraban
dentro de los limites normales. Los marcadores
tumorales (CEA, alfa-fetoproteina, CA 19-9 y CA
125) resultaron negativos. La busqueda de
proteina de Bence Jones en orina fue negativa. Se
cuantificaron ademdas ferritina (170 ng/mL),
albdmina (4.0 g/dL), 1gG (1310 mg/dL), IgM (60
mg/dL), proteinas totales (6.8 g/dL) y P2-
microglobulina (2.4 mg/L), encontrandose todos
dentro de los rangos de referencia.

La ecografia abdominal reveld wuna
tumoracién redondeada, heterogénea y de baja
ecogenicidad, de aproximadamente 4 x 3
centimetros, localizada en el parénquima
esplénico. La  tomografia  computarizada
contrastada confirmé el aumento de tamafio del
bazo y demostré una lesién solitaria, bien
delimitada, de 4 centimetros de diametro, en su
interior. Esta lesidn presentaba dreas de necrosis y
quistes, sin captacién de contraste. No se
identificaron metdstasis a distancia ni adenopatias

Yasd ar

regionales. La tomografia computarizada de térax
fue negativa para lesiones pulmonares o
mediastinicas. Ante estos hallazgos, se decidié
realizar una laparotomia exploradora.

La exploracién quirdrgica revelé un bazo
aumentado de tamafio con multiples nédulos
tumorales de aspecto linfomatoso, infiltrando de
forma difusa el parénquima esplénico. Se procedid
a realizar una esplenectomia total. Los margenes
quirargicos fueron libres de tumor y no se observd
afectacidon de estructuras adyacentes.

El estudio anatomopatoldgico del bazo
esplenectomizado revelé un dérgano aumentado
de tamafio y de consistencia blanda.
Macroscopicamente, destacaba una lesidn
nodular en la capsula esplénica. La microscopia
mostré una infiltracién difusa del parénquima
esplénico por células plasmaticas atipicas,
caracterizadas por nucleos excéntricos, escaso
pleomorfismo y presencia de células binucleadas
con nucléolos prominentes. Se observé ademas
una marcada eosinofilia. La inmunohistoquimica
confirmé el diagndstico de PEM de localizacion
esplénica, demostrando positividad para CD138,
CD56 y CD79a, y negatividad para CD20 y CD19
(figura 2). Ademas, se observa restriccidn ligera de
cadena A.

Posteriormente, el estudio hematolégico
descarté mieloma multiple, evidenciando un mapa
6seo sin lesiones liticas, niveles de calcio sérico
normales, funcidn renal preservada y ausencia de
anemia. El aspirado y la biopsia de médula dsea

Figura 2. Imagenes de histopatologia del plasmocitoma extramedular esplénico. A) Infiltrado difuso de células inflamatorias y
plasmaticas atipicas bien diferenciadas con nucleos excéntricos y ligero polimorfismo nuclear (Coloracion hematoxilina-eosina,
100X. B) Inmunohistoquimica que muestra células neopldsicas con tincidn positiva a CD56. C) Células neopldsicas que muestran

positividad difusa a la tincién CD138.
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mostraron una celularidad normocelular, sin
evidencia de discrasia plasmocitaria, con un
porcentaje de plasmocitos inferior al 2%. La
electroforesis de proteinas séricas reveld un pico
monoclonal de IgM-Kappa de 0,95 g/dL, con
niveles normales de IgA e IgG. La relacion de
cadenas ligeras libres séricas fue de 2,96.

La paciente ha mostrado una evolucién
clinica satisfactoria desde la cirugia, sin presentar
complicaciones postoperatorias ni signos de
progresion de la enfermedad durante los ultimos
dos afos de seguimiento.

Discusion

Los PEM se originan a partir de la
proliferacién clonal de células plasmaticas
productoras de inmunoglobulinas monoclonales.
Con mayor frecuencia, estos tumores se
desarrollan en tejidos linfoides, localizandose
predominantemente en la cabeza y el cuello,
especialmente en los senos nasales y la faringe
(75%). Otras localizaciones menos frecuentes
incluyen  ganglios linfaticos (6%), tracto
respiratorio inferior (4%), tiroides (3%), testiculos
(1%) y otros sitios (4%) (7). Dada la baja incidencia
y la variedad de localizaciones, el diagndstico y
tratamiento de estos tumores pueden resultar
complejos. Por tanto, un seguimiento estrecho es
crucial para detectar precozmente recidivas o
progresidn de la enfermedad.

Los PEM presenta una mayor incidencia en
la sexta y séptima décadas de la vida, con una
ligera predileccidn por el sexo masculino (8). La
localizacion preferente de estos tumores en
tejidos blandos sugiere que alteraciones en las
moléculas de adhesién celular podrian
desempefiar un papel fundamental en su
patogénesis, facilitando la diseminacién de las
células plasmaticas desde la médula ésea hacia
sitios ectépicos (9).

La sintomatologia de los PEM esplénico es
variable y, en muchos casos, inespecifica. Los
pacientes pueden presentar desde ausencia de
sintomas hasta manifestaciones como anorexia,
hemorragia y dolor abdominal. Esta amplia gama
de presentaciones clinicas dificulta el diagndstico.
Dado que el mieloma muiltiple es la principal causa
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de mortalidad en pacientes con neoplasias de
células plasmaticas, es fundamental descartar este
diagnéstico mediante biopsia de médula désea y
electroforesis de proteinas (6).

La identificacién de los PEM mediante
tomografia computarizada puede resultar
compleja debido a la falta de hallazgos
patognomodnicos. La mayoria de las lesiones
presentan una atenuacion similar al tejido normal
(isodensas), con contornos bien definidos y realce
homogéneo tras la administracion de contraste.
Ocasionalmente, en tumores de mayor tamafio, se
pueden observar areas hipodensas sin realce, lo
que sugiere necrosis tumoral (6).

El diagndstico definitivo de los PEM se
basa en hallazgos histopatolégicos que evidencian
un tumor compuesto por células plasmaticas
neopldsicas en un sitio extramedular. Estas células
plasmaticas presentan caracteristicas
morfoldgicas tipicas, como nucleos excéntricos (en
"rueda de carreta") y un citoplasma basofilo
abundante. Ademas, para establecer el
diagndstico, es esencial excluir la presencia de un
mieloma multiple o de un porcentaje significativo
de células plasmaticas en la médula ésea (superior
al 5%), asi como la ausencia de lesiones dseas
liticas, hipercalcemia, insuficiencia renal y una
concentraciéon sérica elevada de proteina M
(aunque puede estar presente en niveles bajos en
hasta un 25% de los casos) (10,11). El estudio
inmunohistoquimico confirma la naturaleza
monoclonal del tumor, mostrando una intensa
positividad para CD138 y una restriccion de
cadenas ligeras kappa (12).

Ante una tumoracion esplénica grande y
solitaria, el diagndstico diferencial debe incluir
tumores malignos como linfangioma,
hemangiosarcoma, linfoma, metastasis y absceso
(13). Aunque menos frecuente, los PEM deben
considerarse en el diagndstico diferencial,
especialmente en ausencia de manifestaciones
sistémicas caracteristicas del mieloma multiple,
como lesiones dseas liticas, hipercalcemia, anemia
o insuficiencia renal (14).

Los PEM son neoplasias malignas
localizadas de bajo grado. Dada su rareza, los
esquemas terapéuticos son variados. La reseccion
quiruargica completa es el tratamiento de eleccion
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para tumores localizados fuera de la cabeza y el
cuello, siempre que se obtengan margenes
quirdrgicos adecuados. En casos de margenes
positivos o reseccidn incompleta, puede
considerarse la radioterapia adyuvante debido a la
radiosensibilidad de estos tumores (10). La
guimioterapia adyuvante, por su parte, no ha
demostrado beneficio en el tratamiento o
prevencion de la progresién a mieloma multiple
(11). La recurrencia, cuando ocurre, suele ser local
o regional, manifestandose generalmente después
de 2-3 afios de seguimiento. La metastasis a
distancia es un evento infrecuente (10).

Los factores prondsticos de progresidon a
enfermedad sistémica incluyen el tamafio
tumoral, la persistencia de proteina monoclonal
tras el tratamiento y las alteraciones en las
cadenas ligeras libres (11). Los plasmocitomas
solitarios, tanto éseos como extramedulares,
presentan un riesgo significativo de transformarse
en mieloma multiple, con tasas de transformacién
a los diez afos del 50% y 30%, respectivamente.
Sin embargo, la supervivencia a cinco afios tras
esta progresion es superior en los pacientes con

PEM (100%) en comparacién con aquellos con
plasmocitoma solitario d6seo (33%) (15). La
evidencia sobre el impacto del tratamiento (cirugia
sola o combinada con radioterapia) en la
progresion a mieloma multiple es limitada (11). Se
recomiendan controles periddicos con
hemograma completo, electroforesis de proteinas
y determinacién de cadenas ligeras libres para la
deteccion precoz de recurrencias (15).

En conclusion, los PEM con localizacidn
esplénica son neoplasias raras que debe incluirse
en el diagnéstico diferencial de las tumoraciones
esplénicas. El diagndstico definitivo se establece
mediante el estudio histopatolégico de una
muestra del tejido tumoral. Debido al riesgo de
recurrencia o progresién a mieloma multiple, se
recomienda un seguimiento clinico estrecho vy
personalizado para cada paciente.
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