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Plasmocitoma orbitario. A proposito
de un caso

Orbital plasmacytoma. A case report

FALCON ROCAR', TAPIA QUIJADA HE, GOMEZ PERERA S,
ARTEAGA HENRIQUEZ C', RODRIGUEZ MARRERO S

RESUMEN

Introduccion: El mieloma multiple es una neoplasia de células plasmaticas cuya manifestacion
orbitaria es muy poco frecuente.

Caso clinico: Mujer de 65 afios con mieloma multiple que acude por inflamacion palpebral de 5
dias de evolucion en ojo izquierdo. A la exploracion destaca una agudeza visual disminuida,
proptosis con exotropia e hipotropia, presion intraocular aumentada y pliegues retinianos.
La Tomografia Axial Computerizada (TAC) revela una masa compatible con plasmocitoma
orbitario. La biopsia incisional no demuestra signos histolégicos de malignidad. En la ana-
litica se objetiva aumento significativo del componente monoclonal. Se diagnostica como
plasmocitoma orbitario con recaida de mieloma multiple, tratdndose con trasplante de pro-
genitores hematopoyéticos, quimioterapia y radioterapia.

Discusiéon: En pacientes diagnosticados ya de mieloma multiple, la apariciéon de una imagen
radiologica compatible con plasmocitoma orbitario junto con aumento plasmatico del com-
ponente monoclonal es suficiente para diagnosticar una recaida de la enfermedad, pese a que
la biopsia incisional no siempre sea positiva para malignidad.

Conclusion: En pacientes con mieloma multiple que presenten proptosis debemos sospechar
un posible plasmocitoma orbitario por recaida de la enfermedad.
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ABSTRACT

Introduction: Multiple myeloma is a neoplasia of plasmatic cells that rarely appears in the
orbit.

Case report: We present a 65-year-old female patient with multiple myeloma reporting five
days of left eyelid inflammation. On examination she presents decreased visual acuity,
proptosis with hypotropia and exotropia, increased intraocular pressure and retinal folds.
Computed Tomography reveals mass congruent with orbital plasmacytoma. Incisional biop-
sy of the mass shows no histological features of malignancy. In blood analyses there is a
significant increase in serum monoclonal component. The patient is diagnosed with orbital
plasmacytoma in the context of relapsed multiple myeloma, and undergoes hematopoietic
cell transplantation, chemotherapy and radiotherapy.

Discussion: In patients already diagnosed with multiple myeloma, the radiological finding of a
new lesion consistent with orbital plasmacytoma together with a plasmatic increase in mo-
noclonal component is sufficient to diagnose a relapse, even though incisional biopsy will
not always detect malignancy.
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Conclusion: When proptosis appears in patients with multiple myeloma we must suspect orbi-
tal plasmacytoma secondary to disease relapse.

Keywords: Orbital plasmacytoma, proptosis, incisional biopsy.

INTRODUCCION

El mieloma multiple es una neoplasia de
células plasmaticas productoras de una inmu-
noglobulina monoclonal. Las manifestacio-
nes clinicas mas frecuentes son la anemia, el
dolor 6seo, la fatiga, la pérdida de peso y la
insuficiencia renal. En Espafa la incidencia
de nuevos casos se estima entre 2.000 y 3.000
pacientes anuales. Presentamos un plasmoci-
toma orbitario por recaida de mieloma multi-
ple, entidad que cuenta con muy pocos casos
descritos en la literatura y cuyo diagnéstico
precoz mejora el pronostico del paciente (1).

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 65
aflos ingresada en hematologia, que presenta
inflamacién palpebral de ojo izquierdo (OI)
de 5 dias de evolucién que no ha respondido
a tratamiento topico con colirio de gentamici-
na y dexametasona cada § horas durante los
ultimos 3 dias.

Como antecedentes personales destaca la
hipertension arterial sistémica, dislipemia,
obesidad y mieloma multiple de inmunoglo-
bulina G kappa tratado con quimioterapia y
que ha ingresado para realizacion de trasplan-
te de progenitores hematopoyéticos.

En la exploracion oftalmolégica destaca
una motilidad ocular intrinseca conservada
con pupilas isocdricas y normorreactivas.
En cuanto a la motilidad ocular extrinseca,
el ojo derecho (OD) se encuentra dentro de
la normalidad. En OI se constata en posicion
primaria de la mirada exotropia e hipotro-
pia con limitacion parcial de la motilidad en
todas las posiciones de la mirada. La mejor
agudeza visual corregida (MAVC) es de 1,0
en OD y de 0,7 en OI. En la biomicroscopia
de segmento anterior se objetiva epitelitis
corneal inferior y facoesclerosis en OD. En
OI destaca un edema palpebral y periorbita-
rio con proptosis, equimosis en la zona nasal
del parpado superior y conjuntivochalasis
inferior, conservando un buen cierre palpe-

bral (fig. 1). También en Ol presenta epiteli-
tis inferior y facoesclerosis. La medida de la
presion intraocular (PIO) con tondometro de
Goldmann es de 15 y 30 mmHg OD y OI,
respectivamente. El examen del fondo de ojo
del OD esta dentro de la normalidad. En OI
destacan varios pliegues retinianos horizon-
tales en la zona inmediatamente temporal a
la papila (fig. 2). La papila mantiene buena
coloracioén y bordes nitidos. La retina esta
aplicada sin lesiones en periferia. El arbol
vascular retiniano esta conservado, sin he-
morragias ni exudados de ningun tipo en la
retina.

Se administran 2 comprimidos de 250 mg
de acetazolamida, con lo que la PIO del OI
se reduce a 18 mmHg después de una hora.
Se solicita una tomografia axial compu-
terizada (TAC) craneal urgente (fig. 3) en
la que se describe una masa hiperdensa de
25 x 30 x 25 mm en cuadrante superoexterno
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Fig. 1: Fotografia
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Fig. 3: TAC: masa hiperdensa de 25 x 30 x 25 mm en cuadrante superoexterno de la orbita izquierda, que protruye lateralmente el
globo ocular.

de la orbita izquierda, que protruye lateral-
mente el globo ocular izquierdo deformén-
dolo y desplazandolo en sentido anterior e
inferomedial. Estos hallazgos son sugestivos
de plasmocitoma orbitario. La lesion estd en
intimo contacto con los musculos recto supe-
rior y recto externo, con posible afectacion de
los mismos. Asi mismo se observa contenido
denso en el seno frontal izquierdo que sugiere
crecimiento intrasinusal de la lesion. Se apre-
cia aumento de densidad en glandula lagrimal
derecha, no pudiéndose descartar afectacion
bilateral y multiples lesiones Oseas liticas en
relacion con mieloma multiple, ya descritas
previamente.

Seguidamente se realiza biopsia incisional
de la lesion, obteniéndose un fragmento par-
duzco laminar de 0,9 x 0,4 x 0,3 cm, cuyo es-
tudio histoldgico revela la presencia de tejido
fibroadiposo incluyendo fasciculos de fibras
musculares esqueléticas, con cierto grado de
fibrosis. No se aprecian signos histologicos
de malignidad. En la analitica de sangre se
objetiva un valor absoluto del componente
monoclonal de 0,99 g/dL, que un mes antes
era de 0,25 g/dL.

Se diagnostica como plasmocitoma or-
bitario con recaida de mieloma multiple. Se
realiza tratamiento con trasplante de proge-
nitores hematopoyéticos, quimioterapia y ra-
dioterapia local con remision de la lesion.

DISCUSION

Las neoplasias de células plasmaticas se
pueden presentar en el contexto de un mieloma
multiple o como una lesion aislada (plasmocito-
ma solitario). El plasmocitoma tiene su origen
mas frecuente en la médula dsea (plasmocito-
ma 6seo), aunque también se puede originar en
tejidos blandos (plasmocitoma extramedular).
En el caso de nuestra paciente, ya existia un
diagnostico previo de mieloma multiple, supo-
niendo el nuevo diagndstico de plasmocitoma
orbitario una recaida de su enfermedad.

El mieloma multiple constituye el 1% de
todos los canceres y el 10% de las neoplasias
hematoldgicas (2), situdndose como la se-
gunda neoplasia hematologica mas frecuente.
Se le atribuye una incidencia de unos 32.000
nuevos casos/afio y 13.000 muertes/afio en
Europa (3).

Entre los factores de riesgo se encuentra la
edad mayor de 60 afios, sexo masculino, raza
negra, antecedentes familiares de la enferme-
dad y la obesidad.

Los mielomas se clasifican segun el tipo
de inmunoglobulina que se encuentra aumen-
tada, siendo la inmunoglobulina G la mas fre-
cuente, como en el caso de nuestra paciente,
seguida de la inmunoglobulina A.

La patogénesis del mieloma multiple es
compleja y se ha propuesto un modelo de dos
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pasos. En el primer paso las células plasma-
ticas presentan una respuesta alterada a la es-
timulacion con antigenos que resulta en una
proliferacion clonal denominada gamapatia
monoclonal de significado incierto, que se
considera un estado premaligno de la enfer-
medad. En un segundo tiempo se produciria
una acumulacion de células tumorales, an-
giogénesis y progresion a mieloma multiple,
con el consecuente dafio de 6rganos diana por
la infiltracion de células plasmaticas o lesion
renal por exceso de cadenas ligeras de inmu-
noglobulina (4).

Hasta un tercio de los casos se diagnosti-
ca como un hallazgo casual. En el debut de
la enfermedad destaca la anemia, dolor 0seo,
debilidad generalizada y pérdida de peso. En
estadios mas avanzados de la enfermedad los
pacientes pueden presentar alteraciones i0ni-
cas, coagulopatias, infecciones de repeticion
e insuficiencia renal, siendo estas dos tltimas
las causas mas frecuentes de defuncion (5).

En cuanto a la afectacion a nivel orbita-
rio, lo mas frecuente es el plasmocitoma en el
contexto de un mieloma multiple previamente
diagnosticado (6), como en el caso de nuestra
paciente, aunque puede presentarse un plas-
mocitoma solitario. También se ha descrito el
xantogranuloma necrobidtico, que constituye
una entidad sumamente infrecuente, caracteri-
zada por nodulos cutaneos y subcutineos que
infiltran parpados y estructuras periorbitarias.
En cualquier caso la afectacion orbitaria es
muy infrecuente pues se encuentran tan sélo
unos 60 casos publicados en los tultimos 50
afios. La proptosis es el signo inicial mas fre-
cuente (80% de los casos), pudiendo acompa-
fiarse de disminucién de la agudeza visual, di-
plopia, edema periorbitario, ptosis y equimosis
periorbitaria (7). Nuestra paciente debutd con
una llamativa proptosis y edema periorbitario.

La mayoria de los casos son unilaterales
y se localizan en la orbita posterior a nivel
del cuadrante superotemporal asociando des-
truccion 6sea del techo orbitario (de hecho
fue a dicho nivel donde se localizo el plasmo-
citoma en nuestro caso). Esta preferencia en
cuanto a la localizacion se ha relacionado con
la extension e importante aporte vascular de
la médula dsea a este nivel. Lo mas frecuente
es que se produzca una infiltracion 6sea desde
la médula 6sea, pudiéndose originar también
en glandula lacrimal, musculatura extraocu-
lar y nervio optico (8).

Los criterios diagnosticos del mieloma
multiple han sido publicados por el Internatio-
nal Myeloma Working Group en 2014 (9). Se
requiere la presencia de una biopsia positiva
para plasmocitoma o de una biopsia de médu-
la 6sea con infiltracion de células plasmaticas
clonales >10%, unido a eventos de dafio or-
ganico atribuible al mieloma multiple o a un
biomarcador asociado a progresion inevitable
a dafio de organos diana. Para diagnosticar
una recaida de la enfermedad se requiere un
aumento significativo del componente mono-
clonal o cadenas ligeras implicadas en suero
o en orina. También se puede establecer el
diagnostico de recaida ante la aparicion de un
nuevo plasmocitoma 6seo o extramedular, o
de una hipercalcemia no atribuible a otra cau-
sa. En el caso de nuestra paciente coincidio la
aparicion de un nuevo plasmocitoma a nivel
orbitario con el aumento del componente mo-
noclonal en plasma.

El trasplante de progenitores hematopo-
yéticos es el tratamiento de eleccion en el
mieloma multiple asocidndose habitualmente
con la quimioterapia. Nuestra paciente ingre-
sO precisamente para recibir este tratamien-
to. La radioterapia local es el tratamiento de
eleccion en el plasmocitoma sintomatico,
presentando una tasa de control local de mas
del 80%. En el caso de plasmocitomas soli-
tarios es importante mantener el seguimiento
después de la radioterapia, ya que la mitad
aproximadamente evolucionardn a mieloma
multiple (10). La cirugia excisional no suele
emplearse dada la gran radiosensibilidad de
estos tumores, y, de realizarse, requiere aso-
ciar siempre posteriormente radioterapia.

Se consideran factores de mal prondstico
la edad avanzada, diagnostico tardio, mala
respuesta al tratamiento o recaida precoz, au-
mento de lactato deshidrogenasa, la presen-
cia concomitante de una leucemia de células
plasmaticas u otras comorbilidades (en espe-
cial la anemia, trombopenia, hipercalcemia e
insuficiencia renal). También se han descrito
alteraciones citogéneticas que ensombrecen
el prondstico tales como la traslocacion de
los cromosomas 4 y 14, la traslocacion de los
cromosomas 14 y 16, y la deleccion del brazo
corto del cromosoma 17, entre otras.

El sistema pronoéstico internacional para
el mieloma multiple clasifica a los pacientes
en tres estadios con distinta mediana de su-
pervivencia segln los niveles de beta 2 mi-
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croglobulina y albumina en suero (11). La
supervivencia media varia desde 24 meses en
el mieloma multiple a § afios en el plasmoci-
toma solitario.

El seguimiento de los pacientes es fun-
damental, ya que las recaidas por la enfer-
medad son muy frecuentes. A diferencia de
los criterios para el diagnostico inicial del
mieloma multiple que requieren una biop-
sia confirmatoria de la enfermedad, el diag-
nostico de la recaida es fundamentalmente
clinico, analitico y radiologico. Basta con
uno de los siguientes criterios: hipercalce-
mia, hiperviscosidad sanguinea, insuficien-
cia renal, anemia, aumento de los niveles
de proteina monoclonal en suero u orina y
crecimiento significativo o aparicion de pla-
smocitoma. En el caso de nuestra pacien-
te, se diagnostico de recaida del mieloma
multiple por la aparicién del plasmocitoma
orbitario que ademas se acompai6 de un au-
mento de los niveles en suero de componen-
te monoclonal.

CONCLUSION

En un paciente diagnosticado de mieloma
multiple, la proptosis debe hacernos sospe-
char la aparicion de un plasmocitoma orbi-
tario y solicitar una prueba de imagen que
confirme el diagndstico. Esto es fundamental
pues supone la recaida del paciente con mie-
loma multiple, con las implicaciones terapéu-
ticas y pronosticas que ello conlleva.
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