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Plasmocitoma primario cutaneo multiple

Primary multiple cutaneous plasmacytoma
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Resumen

El plasmocitoma primario cutaneo es un linfoma cutaneo de células B originado primariamente en la piel. Deriva de la expansion monoclonal de célu-
las plasmaticas y no se evidencia afectacion de médula ésea en el momento del diagnéstico.

Presentamos un varén de 64 aios que desarrollé un plasmocitoma primario cutaneo mdultiple en su pierna derecha sin afectacion sistémica hasta el
momento actual. Fue tratado con cirugia y radioterapia local, presentando posteriormente dos recidivas locales que fueron tratadas de igual forma.

(M. Contreras-Steyls, R. Castillo, N. Lépez-Navarro, E. Herrera-Acosta, E. Gallego, A. Mota, E. Herrera. Plasmocitoma primario cutdneo multiple. Med Cutan Iber Lat Am
2012;40(6):191-196)
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Summary

Primary cutaneous plasmacytoma is a rare type of cutaneous B-cell lymphoma arising primarily in the skin and derived from clonally expanded plasma
cells with a various degrees of maturation and atypia. The disease may be regarded as a subtype of extramedullary plasmacytoma arising primarily in
the skin. We report the case of a primary multiple cutaneous plasmacytoma on the leg of a 64-year-old male. Combined radiation therapy and surgical
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excision resulted in the complete remission of the lesions.

Key words: Primary plasmacytoma,; extramedullary plasmacytoma, multiple mieloma.

Las proliferaciones malignas de células plasmaticas suelen
ser generalizadas (mieloma multiple) y menos frecuente
localizadas (plasmocitoma solitario). Las formas localizadas
incluyen plasmocitoma solitario de médula ésea (SPB) y
plasmocitoma extramedular (EMP). La evolucion hacia for-
mas sistémicas puede ocurrir en ambas formas de plasmo-
citoma solitario siendo mas frecuente en el plasmocitoma
solitario de médula éseall, 2].

En los estadios finales del mieloma multiple las células
plasmaticas pueden invadir distintos 6rganos como el apa-
rato respiratorio, aparato digestivo, bazo, ganglios linfaticos
y méas raramente la piel. En los plasmocitomas extramedu-
lares, que suelen ser solitarios, las células plasmaticas
tumorales asientan fuera de la médula ésea y es inusual ver
la invasion metastasica hacia otros 6rganos, por lo que el
pronéstico es mejor[3].

El plasmocitoma primario cutaneo se define como un
linfoma de células B caracterizado por la proliferacion clo-
nal de células plasmaticas que afectan primariamente a la

piel sin afectacion de médula ésea. Este tipo de linfoma B
cutaneo primario es extremadamente infrecuente.

El prondstico del plasmocitoma cutaneo primario es
incierto. Siempre hay que descartar afectacion sistémica.
Ademaés es importante un seguimiento a largo plazo del
paciente tanto para descartar recidivas locales como para
descartar la progresion sistémica de la enfermedad, sobre
todo en el caso de lesiones multiples[4].

Caso clinico

Varon de 64 afios, sin antecedentes personales de interés,
que acudié en junio de 2006 a nuestro Servicio de Derma-
tologfa por presentar una placa en pierna derecha de un
afio de evolucién. El paciente referia crecimiento lento y
progresivo de la lesion sin sintomatologia asociada. En la
exploracion fisica se aprecit en la parte postero-inferior de
la pierna derecha una placa de coloracién marrén-amari-
llenta, con zonas eritemato-purpuricas, infiltrada al tacto,
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Figura 1. A la exploracion fisica observamos una placa firme
eritemato-violacea, situada en cara pdstero-intferior de pierna
derecha (A). Aspecto tras el tratamiento combinado con cirugia
y radioterapia (B).

de 6x3 cm de tamafio y limites mal definidos (Figura 1A).
No se evidenciaron adenopatias palpables. El paciente no
referia sintomatologia sistémica.

Se realizd una biopsia tipo punch cuyo estudio histopa-
tolégico mostré un denso infiltrado de células plasméticas a

lo largo de la dermis llegando incluso a tejido celular sub-
cutaneo (Figuras 2A,B). El infiltrado estaba compuesto fun-
damentalmente por células plasmaticas con citoplasma
baséfilo y nucleo atipico, con escasas mitosis (Figura 3A).
También se encontraron células multinucleadas, células de
Langerhans y escasos linfocitos sin rasgos atipicos. Ademas
de estos hallazgos era especialmente llamativo el denso
deposito de amiloide. Con tincién de Rojo Congo, los depd-
sitos mostraron un color rojo-anaranjado intenso, y birrefrin-
gencia verde-manzana bajo luz polarizada (Figura 2C). Se
realizaron diversas pruebas de inmunohistoquimica tales
como, kappa, lambda, ciclina D1 y CD56, siendo todos los
resultados negativos excepto kappa (Figura 3B).

El estudio de monoclonalidad de las células plasméaticas
advirtié de una restriccion de cadenas ligeras kappa y reor-
denamiento clonal del gen de cadenas pesadas (JH). Con
la suma de estos hallazgos se diagnosticé de plasmocitoma
cutaneo.

En el estudio de extensién el hemograma, electrolitos,
coagulacion, funcién hepatica y renal, Beta2-microglobuli-
na, LDH, PCR, electroforesis en suero y orina, radiografia
de torax, serie 6sea y TAC toracoabdominopélvico fueron
normales. La biopsia de médula ésea no mostro alteracio-
nes. Dada la no existencia de afectacién sistémica se pro-
cedi6 al diagndstico de plasmocitoma primario cutaneo.
Como tratamiento se realiz6 extirpacion quirlrgica de la
totalidad de la tumoracion y radioterapia externa radical
adyuvante, con una dosis total de 48 Gy, fraccionadas en 4
semanas (Figura 1B).

Durante el seguimiento del paciente, en abril de 2009
vuelve a consultar por la aparicién de una tumoracion sub-
cuténea palpable, proxima al area de la intervencion ante-
rior y totalmente asintomatica. A la exploraciéon presentaba
un nédulo de consistencia dura, recubierto de piel normal
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Figura 2. £/ estudio histopato-
l6gico con hematoxilina eosina
mostré un denso infiltrado
compuesto fundamentalmen-
te por células plasmaticas con
citoplasma basofilo y nucleo
| atipico, células multinuclea-
das, células de Langerhans y
escasos linfocitos (A,B). La tin-
cién rojo congo fue intensa-
mente positiva (C).
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Figura 3. El infiltrado estaba compuesto fundamentalmente por
células plasméticas con marcada atipia citoldgica (A). El estudio
de inmunohistoquimica mostrd positividad para Kappa (B).

y adherido a planos profundos. Ademas presentaba una
tumoracién de similares caracteristicas clinicas pero de
menor tamafio en el dorso del pie derecho.

Se practicé punch-biopsia de ambos nédulos cuyos
hallazgos histopatolégicos fueron similares a los previos. En
la exploracion clinica no se encontraron adenopatias loco-
rregionales palpables. El resto de pruebas complementa-
rias, analiticas y de imagen, para descartar progresion sis-
témica fueron normales

Programamos al paciente para la extirpacion quirurgica
completa de ambas lesiones y ademaés se decidié remitir al
paciente al Servicio de Oncologia que decidi6 aplicar radio-
terapia sobre ambas zonas intervenidas (dosis total 48Gy).

Actualmente el paciente realiza revisiones cada 6
meses, encontrandose libre de enfermedad, tanto local
como sistémica.

Comentario
Las neoplasias de células plasmaticas representan un
grupo heterogéneo de tumores. En un extremo estarfan los
plasmocitomas extramedulares solitarios y en el otro extre-
mo el mieloma multiple, siendo éste Ultimo el tipo mas fre-
cuente de neoplasia de células plasméticas[1, 2].

Los plasmocitomas extramedulares (EMP) son infre-
cuentes. Tipicamente se presentan de manera solitaria y no
hay afectacion sistémica acompariante[5].

Suelen estar localizados en el tracto respiratorio supe-
rior, pero también se han visto en el tracto gastrointestinal,
tracto génitourinario, pulmdén, nédulos linfaticos, piel y otras
localizaciones.

Presentan un curso clinico indolente siendo frecuentes
las recidivas locales aunque la transformacion en un mielo-
ma multiple (MM) es rara[6].

Al contrario que en los plasmocitomas extramedulares
primarios, la propagacion extramedular secundaria de los
mielomas multiples es un indicador de agresividad y de un
peor prondsticol71].

A pesar de estas importantes diferencias tanto a nivel
clinico como en cuanto al pronéstico entre los plasmocito-
mas extramedulares y el mieloma multiple, no hay estable-
cidos unos criterios morfolégicos o fenotipicos para la
correcta diferenciacion de los mismos[8]

El plasmocitoma cutaneo primario (PCP) es un tipo de
linfoma de células B de dificil tipificacion. Esta dificultad se
basa en su rareza ya que en la actualidad sélo hay 33 casos
descritos en la literatura (Tabla 1). Se caracteriza por la pro-
liferacion monoclonal de células plasmaticas maduras que
asientan primariamente en la piel, sin mieloma multiple
subyacente[9-11].

En la Ultima clasificacion de la WHO-EORTC de linfomas
primarios cutéaneos el plasmocitoma se encuadra dentro del
grupo de los linfomas de la zona marginal, junto con el
inmunocitoma primario cutdneo y la hiperplasia folicular
con células plasméticas monotipicas[12]. Sin embargo en
la clasificacion de la WHO en relacién a tumores de tejido
linfoide, restringido a linfomas cutaneos, este grupo prefiere
denominarlos de forma conjunta linfoma marginal extrano-
dal de tipo MALT[13].

Este tumor suele afectar predominantemente a varones
de mediana edad. Puede ser solitario o multiple, en forma
de placas o nédulos y sin predileccion por una localizacion
en concreto[14].

Histolégicamente se caracteriza por presentar infiltra-
dos de células plasmaticas, de disposicién difusa o nodular.
Las células plasmaticas muestran diferentes grados de
maduracién y pleomorfismo. No es frecuente la existencia
de afectacion epidérmica. En ocasiones el infiltrado de
células plasmaticas puede extenderse hasta tejido celular
subcutaneo[15]. Con técnicas inmunohistoquimicas pode-
mos demostrar la monoclonalidad de las células plasmati-
cas, cuya expresion de inmunoglobulinas suele estar res-
tringida a una sola cadena de inmunoglobulina en su super-
ficie. La restriccién de cadenas Kappa es la mas frecuente-
mente detectadal16].

El depdsito de amilode en el plasmocitoma primario
cutaneo es un hecho infrecuente, observandose con mayor
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Tabla 1. Casos de plasmocitomas cutéaneos publicados en la literatura

Autores Edad-sexo Tipo de lesion Clonalidad Tratamiento
Tuting y Bork 62 Mujer Unica. Pierna Lambda Rt
Stout y Frerichs 71 Hombre Unica. Térax No reportado Qx + Rt
Krutsay 88 Hombre Unica. Temporal No reportado Qx
Artese y Matteucci 59 Hombre Unica. Labio No reportado Qx
Johnson y Taylor 61 Hombre Unica. Pierna No reportado Qx + Rt
Mikhail et al 76 Hombre Unica. Térax No reportado Qx

La Perriere et al 81 Hombre Unica. Nalga No reportado Qx
Klein y Grishman 52 Hombre Unica. Mejilla No reportado Qx
Canlas et al 59 Hombre Unica. Mejilla No reportado Qx + Rt + Qt
Pantelic et al 44 Hombre Unica. Frente No reportado Qx
Muller et al 54 Hombre Unica. Labio Kappa Qx
Llamas-Martin et al 52 Hombre Unica. Brazo Lambda Qx
Nakamura et al 76 Hombre Unica. Brazo Lambda Qx
Foldes et al 62 Hombre Unica. Pierna Kappa Rt
Walker et al 16 Hombre Unica. Nariz Kappa Qx
Wong et al 80 Hombre Unica. Térax Kappa Rt
Belinchon et al 73 Mujer Unica. Labio Lambda Qx
Stankler y Davidson 43 Hombre M. Tronco, brazo No reportado Rt + Qt
Tsuboi et al 70 Mujer M. Brazo, pierna y cara No reportado Qt
Patterson et al 68 Mujer M. Oreja, tronco y pierna No reportado Qt
Burke et al 53 Hombre M. labio, nariz y brazo No reportado Qt
Miyamoto et al 79 Mujer M. hombro,pierna Kappa Corticoides sistémicos
Shah et al 62 Mujer M. Tronco Lambda Qt
Prost et al 56 Hombre M. Tronco, cuello y brazo Kappa Qt
Forne et al 73 Hombre M. cara y espalda Kappa No reportado
Green et al 37 Hombre M. Pierna Kappa Qt + Rt
Schimtz et al 55 Hombre M. Tronco, pierna Kappa No reportado
Jubert et al 64 Hombre M. Tronco, brazo Kappa No reportado
Wollersheim et al 39 Hombre No reportado Lambda Qx
Muscardin et al 55 Hombre M. Tronco Kappa Qt + Rt
Kazakov et al 34 Hombre Unica. Labio No reportado Rt + Qt
Kazakov et al 63 Hombre Unica. Labio No reportado Rt
Bhattacharryya 60 Hombre M. Brazo,hombro Lambda No reportado
Nuestro caso 64 Hombre Mdultiple. Pierna Kappa Qx + Rt

Qx: Cirugia; Rt: Radioterapia; Qt: Quimioterapia
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frecuencia en la afectaciéon cutédnea secundaria a mieloma
multiple [16]. De esta forma la existencia de mieloma mul-
tiple debe ser excluido en todos los casos. Mas compleja,
aunque necesaria, es su diferenciacion con la amilodosis
nodular. La dificultad en su diferenciacion se basa en la
existencia de casos de amiloidosis nodular en los que se ha
detectado la existencia de un componente monoclonal de
células plasmaticas, demostrado mediante la restriccion de
cadenas y reordenamiento monoclonal mediante PCR[17,
18]. En nuestro caso la existencia de lesiones multiples, la
deteccion de atipia citolégica en las células plasméticas, la
demostracion de restriccion de cadenas Kappa y de reorde-
namiento monoclonal mediante PCR, asi como la recurren-
cia tras el tratamiento radioterapico nos orientan hacia el
diagnostico de plasmocitoma.

El primer caso de plasmocitoma cutaneo primario soli-
tario sin evidencia de mieloma multiple subyacente fue des-
crito por Stout y Frerichs en 1949[19]. El primer caso en el
cual se comprobé de manera indirecta la capacidad de
diseminacién tumoral del mismo fue en el caso descrito por
Mikhail y colaboradores, cuyo paciente desarroll6 una dise-
minacion metastasica hacia los ganglios linfaticos locorre-
gionales[20]. Hay cuatro casos descritos de plasmocitoma
primario cutdneo sobre mucosas, un caso en el labio supe-
rior y tres en el labio inferior. Ademéas también se ha suge-
rido la relacion entre el tratamiento inmunosupresor recibi-
do por los pacientes trasplantados y el desarrollo de este

tumor, ya que actualmente hay 5 casos descritos de plas-
mocitomas cutédneos primarios desarrollados en pacientes
sometidos a trasplantes[21] (Tabla 1).

Como factores prondsticos, algunos autores proponen
distinguir entre lesiones solitarias y lesiones multiples. La
secrecion de IgA por parte de las células plasmaticas tumo-
rales en el PCP con multiples lesiones es indicativa de un
curso mas agresivo[22].

Las opciones de tratamiento comprenden la escision
radical de la lesion pudiendo combinarla con la radiacion
local de la zona intervenida y/o quimioterapia sistémica.
Otros tratamientos descritos también contemplan la admi-
nistracion de prednisona, inyeccion intralesional de corti-
costeroides o factor de necrosis tumoral alfa[23].

Conclusiones

En resumen, el PCP es un linfoma cutaneo de células B
inusual con caracteristicas clinicopatolégicas distintas de
otros linfomas cutaneos. Sin embargo, el curso clinico de la
enfermedad aun no se ha definido del todo y por lo tanto es
bastante impredecible.

Se recomienda un estrecho seguimiento del paciente,
especialmente en los casos de PCP que presentan multi-
ples lesiones, porque un pequefio porcentaje de pacientes
pueden presentar una progresion local o sistémica, incluso
desarrollar un mieloma multiple en un futuro.

cal study of two cases with a long-term fol-

logy 2010; 56: 57-70.
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