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Plasmocitoma extradseo cutaneo

Extraosseous cutaneous plasmacytoma.

Mayra Estefania Miranda-Flores,* Josefina Navarrete-Solis,? José Luis Cedillo-De la
Cerda,® Diana Gonzélez-Cabello,* Angel Flores-Ortegat

Resumen

ANTECEDENTES: El plasmocitoma solitario se caracteriza por la acumulacién de
células plasmaticas monoclonales neopldsicas. Se clasifica en dos grupos segtin su
localizacién: plasmocitoma solitario éseo y plasmocitoma extradseo o extramedular,
la afectacion a la piel representa sélo del 2 al 4% de los mismos.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 73 afios de edad con mdiltiples placas eritema-
tovioldceas y Ulceras en los miembros inferiores, la histologia de las lesiones mostré
infiltrado de células plasmaticas atipicas, corroborado mediante inmunohistoquimica;
se descart6 afectacién sistémica.

CONCLUSIONES: La paciente representa un caso muy raro de plasmocitoma extra6seo
porque la afectacion a la piel s6lo representa del 2 al 4% de los mismos. Cerca de un
tercio de los pacientes puede manifestar en el futuro mieloma midiltiple, principalmente
en caso de secrecion de IgA por las células neoplasicas, lesiones de gran tamafo o
multiples, como en el caso de la paciente, por lo que es primordial el seguimiento
cuidadoso a largo plazo de estos pacientes.
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Abstract

BACKGROUND: Solitary plasmacytoma is characterized by an accumulation of neo-
plastic monoclonal plasma cells. It can be classified into two groups according to its
location: solitary bone plasmacytoma and extramedullary plasmacytoma or extraosse-
ous, skin involvement represents only 2 to 4% of them.

CLINICAL CASE: A 73-year-old female patient with multiple erythematous-violaceous
plaques and ulcers in the lower limbs, histology of lesions shows infiltrate of atypi-
cal plasma cells, corroborated by immunohistochemistry, systemic involvement was

discarded.

CONCLUSIONS: The patient presented a very rare case of extraosseous plasmacytoma
being as skin involvement only represents 2 to 4% of them. About a third of patients
may develop multiple myeloma in the future, mainly in the event of IgA secretion by
neoplastic cells, large or multiple lesions, as in the case of the patient. Therefore, careful
long-term follow-up of these patients is primordial.
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ANTECEDENTES

Las neoplasias de células plasmaticas se ca-
racterizan por un linaje neoplasico de células
plasmaticas que produce una inmunoglobulina
monoclonal.! Estas neoplasias pueden manifes-
tarse como una sola lesién, que se denomina
plasmocitoma solitario, o como lesiones mul-
tiples que involucran al mieloma miiltiple. Los
plasmocitomas solitarios se dividen, segin la
topografia, en plasmocitoma éseo o extradseo,
también denominado extramedular cuando se
localiza en otros tejidos.

La mayor parte de los plasmocitomas extraéseos
se encuentran en la cabeza y el cuello en el 60
al 80% de los casos, principalmente en las vias
respiratorias superiores y, en menor grado, en el
tubo gastrointestinal. La afectacién cutanea solo
representa del 2 al 4% de los mismos.? Existen
tan s6lo 50 casos reportados en la bibliografia
de plasmocitoma extradseo cutaneo.

En este articulo describimos el caso de una
paciente con plasmocitoma extradseo cutaneo
corroborado por estudio histopatolégico y es-
tudios de inmunohistoquimica con positividad
para CD38y CD138, con restriccion de cadenas
ligeras que demostré una proporcién de kappa/
lambda 3:1 que confirmé la naturaleza mono-
clonal de las células plasmaticas.

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 73 anos de edad, que
tenfa una dermatosis de 6 afios de evolucién
localizada a las extremidades inferiores, como
Unico antecedente referia traumatismo con un
clavo en el aparato ungueal del primer ortejo del
pie derecho. Tenia el diagndstico histopatoldgico
previo de liquen plano, por lo que recibi6 tra-
tamiento con esteroide sistémico y azatioprina,
sin alivio clinico de las lesiones.

Dermatologia

A la exploracién fisica se observé una derma-
tosis localizada a los miembros inferiores de
predominio en el tercio inferior infracondileos,
constituida por Ulceras de bordes irregulares,
centro con tejido de granulacion y secrecion
amarilla fibrinopurulenta de tamano variable, las
mas grandes localizadas en el primero y cuarto
ortejos del pie derecho y el tal6n ipsilateral de
aproximadamente 5.5, 2 y 5 cm, respectiva-
mente (Figura 1). El resto de las lesiones las tenia
en el dorso de los pies y el tercio inferior de las
extremidades, constituidas por placas redondea-
das, eritematovioldceas, de bordes regulares y
bien definidos, que variaban en tamafo de 0.5
a 1 cm, algunas cubiertas por costras hemati-
cas (Figura 2). La paciente referia dolor intenso
catalogado en intensidad de 10/10.

Se tom6 cultivo de secrecién con reporte po-
sitivo para E. coli, S. aureus y Proteus hauseri;
se otorgd doble esquema de ciprofloxacino y
doxiciclina. El ultrasonido Doppler se reporté
como normal.

Se realiz6 nueva biopsia de piel en el primer
ortejo del pie derecho que mostré la epidermis

Figura 1. Anoniquia del primer ortejo y Ulceras de
bordes irregulares, centro con tejido de granulacion
y secrecion fibrinopurulenta en el primero y cuarto
ortejos y el talon del pie derecho.
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Figura 2. Placas eritematoviolaceas en el dorso de los
pies y la region pretibial de ambas piernas.

con hiperqueratosis, acantosis irregular, en la
dermis papilar y reticular infiltrado inflama-
torio denso y difuso constituido por células
plasmaticas atipicas (Figuras 3 y 4). El estudio
inmunohistoquimico report6 CD38, CD138
y cadenas kappa y lambda positivas con una
proporcién de kappa/lambda 3:1 (Figura 5), lo
que confirmé la naturaleza monoclonal de las
células plasmaticas, ciclina D y CD56 fueron
negativos, con esto se corroboro el diagndstico
de plasmocitoma.

Se inici6 protocolo diagndstico para descartar
mieloma miltiple con afeccién cutanea; se
realizaron estudios paraclinicos que incluyeron
biometria hematica, que evidencié anemia leve
normocitica normocrémica, quimica sanguinea,
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Figura 3. Infiltrado inflamatorio denso y difuso consti-
tuido por células plasméticas (hematoxilina y eosina,
magnificacion x10).

Figura 4. Células plasmdticas con nicleos atipicos,
hipercrométicos, excéntricos, redondos, irregulares
(hematoxilina y eosina, magnificacién x100).

electrélitos séricos, pruebas de funcionamiento
hepdtico, panel viral, VDRL, TORCH y mar-
cadores dentro de los pardmetros normales,
inmunoglobulinas séricas con ligero incremen-
to de IgG, electroforesis de proteinas sin pico
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Figura 5. Inmunohistoquimica con positividad para CD38 (A), CD138 (B), restriccion de cadenas ligeras que
mostr6 una proporcién de kappa/lambda 3:1 (C).

monoclonal. Se solicit6 serie 6sea metastdsica
y resonancia del pie derecho, no mostré datos
de afeccion ésea. Se refiri6 al servicio de He-
matologia donde se realizé aspirado de médula
6sea que se reporté como normal, descartando
afeccion sistémica y concluyendo el diagndstico
de plasmocitoma extradseo cutaneo.

Se inicié tratamiento conjunto con hematologia
y oncologia médica donde se inici6 tratamiento
con quimioterapia a base de ciclofosfamida,
dexametasona y radioterapia con respuesta
favorable al tratamiento.

DISCUSION

La fisiopatogenia del plasmocitoma extradseo
se desconoce; sin embargo, existen casos con
afectacién de mucosa y piel donde han asocia-
do estimulos proinflamatorios locales, como la
infeccion por virus de herpes simple tipo 1, que
podria unirse a los receptores TLR (receptores
tipo Toll) expresada por las células de la piel,
favoreciendo la transcripcion y activacién de ge-
nes proinflamatorios, como la IL-6, expresién de
ciclinas, incremento en la expresién de c-myc,
efecto antiapoptosico al inducir bcl-2 y bel.xl, lo
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que podria dar lugar a la proliferacion de células
plasméticas malignas.®

Algunos casos de plasmacitomas extradseos
cutdneos tenian el antecedente de traumatismos
o lesiones previas, por ejemplo, se ha observado
la aparicion de los mismos sobre cicatrices de
cirugias, queratosis actinicas y enfermedad de
Bowen en piel fotodanada, entre otras.®

Se han encontrado también alteraciones cromo-
sémicas, como pérdidas en el cromosoma 13,
que parece jugar un papel importante en la tu-
moragénesis y progresion de los plasmocitomas.”

En términos clinicos, las lesiones de los plas-
mocitomas extradseos cutaneos son papulas,
nédulos o placas eritemato-violdceas de
superficie lisa, que van desde 1 a 5 cm de
didmetro, rara vez puede ocurrir ulceracién
de las mismas, pueden ser lesiones Unicas o
multiples y la topografia mas habitual es en
la cara, el tronco y las extremidades. Los sin-
tomas dependen de la localizacién y tamafo
de la lesién. En raras ocasiones los pacientes
pueden padecer fiebre, malestar general,
diaforesis nocturna o pérdida ponderal. Otros
hallazgos clinicos poco comunes pero que
pueden estar presentes son la linfadenopatia
y hepatoesplenomegalia.’®

La edad media al diagnéstico es de 60 afos, con
predominio masculino 3:1 y cominmente se re-
porta en hombres asidticos. La tasa de incidencia
aumenta con la edad avanzada.?

El principal factor pronéstico parece ser el
clinico, ya que los casos mas agresivos se han
asociado con lesiones mdltiples, tamafo mayor
y secrecion de IgA por las células neopldsicas. Se
ha estimado que un tercio de los pacientes con
plasmocitoma primario padecen posteriormente
mieloma mdltiple.®
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Para el diagnéstico es indispensable la reali-
zacion de una biopsia, en la histologia puede
apreciarse un infiltrado de células plasmaticas
monomodrfico denso en la dermis, con célu-
las atipicas, binucleadas y con aumento de la
actividad mitdtica; en los estudios de inmunohis-
toquimica generalmente se observa positividad
para CD79, CD138, CD38, CD56 y MUM1/IRF4
y negatividad CD20. Es primordial demostrar
expresién citoplasmatica de inmunoglobulinas
restringido a una cadena de inmunoglobulina
que muestre la monoclonalidad de las células
plasmaticas y excluir el mieloma multiple me-
diante estudios de extensién.'”

Los diagnosticos diferenciales incluyen plasmo-
citoma cutaneo secundario en el contexto de
la enfermedad sistémica, granuloma de células
plasmaticas, linfoma no Hodgkin, linfoma in-
munoblastico maligno de alto grado, neoplasias
escasamente diferenciadas y enfermedades
infecciosas que causan infiltracion de células
plasmaticas.*

El tratamiento de las lesiones solitarias o pocas
es la radioterapia y escision quirdrgica y en los
casos con lesiones multiples es (til la quimiotera-
pia aunada a corticosteroides intralesionales.*"
Ademas, se han reportado buenos resultados
con otros medicamentos, como talidomida y
bortezomib."
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