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Herniacion uncal secundaria a plasmocitoma
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RESUMEN

Presentamos el caso de una mujer de 51 afios de edad
con antecedente de mieloma mdltiple que se presen-
ta con motivo de consulta de hemiparesia derecha, a
la exploracién neuroldgica se evidencian datos clinicos
de hipertensién intracraneal y herniacién uncal. El
estudio de tomografia computada de craneo revel6
una lesién osteolitica hiperdensa de localizacion
epidural con importante efecto de masay reforzamiento
homogéneo a la aplicacién de medio de contraste. La
paciente fue llevada a cirugia donde un tumor de
consistencia suave y coloracion amarillenta fue re-
secado totalmente. El estudio anatomopatolégico
reveld un plasmocitoma. El posoperatorio cursé sin
complicaciones, la paciente fue sometida a radio-
terapia, continGa viva sin eventualidades en un
seguimiento de diez meses. Aunque escasos estudios
clinicopatolégicos han reportado plasmocitomas extra-
medulares de localizacion craneal, la localizacion
epidural con efecto de masa es una presentacion poco
frecuente. Las caracteristicas clinicas, neurorradio-
I6gicas y tratamiento quirdrgico de esta lesion inusual
son discutidos.
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UNCAL HERNIATION DUE AN INTRACRANIAL
PLASMACYTOMA

ABSTRACT

Describe a case of a 51 year old female with medical
background of multiple myeloma that complained of
right hemiparesis and neurological examination revealed
signs of intracranial hypertension and uncal herniation.
Computed tomography showed an osteolitic epidural
high-density mass with marked homogeneous
enhancement. At surgery a soft yellowish tumor was
totally resected. The pathological analysis revealed a
plasmacytoma. After radiation, the postoperative course
over the following ten months was uneventful. However,
since clinicopatholgic studies have identified
extramedullary plasmacytomas with skull bone location,
the epidural mass effect is an infrequent clinical
presentation. Clinical, neuroradiological features and
surgical treatment of this unusual lesion are discussed.
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intracranial hypertension, uncal herniation.

a primera proliferacién neoplasica de células
L plasmaticas fue descrita por Dalrymmple y
Bence-Jones en 1846. Quienes describieron
una proliferacidon neoplasica diseminada de células
plasmaticas que se caracterizaba por marcada pro-
teinuria y dolores 6seos. Rustizky en 1873; acufio el
término de mieloma multiple para esta enfermedad®.
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El mieloma multiple constituye la diseminacién
de una neoplasia maligna que se deriva de una clona de
células plasméticas de la médula ésea productoras
de inmunoglobulina?. La triada clasica del mieloma
multiple es plasmocitosis mayor al 10% de la médula
Gsea, lesiones osteoliticas y anticuerpos monoclonales
en suero u orina®.

Las manifestaciones extradseas se encuentran
en menos del 5% de los pacientes con mieloma mul-
tiple. Las complicaciones neurolégicas en mielomas
multiples son mas frecuentes debido a la compresion
medular por una lesién vertebral, neuropatia por
paraproteinemia, hipercalcemia, hiperviscosidad o
amiloidosis*. Los plasmocitomas pueden surgir de
practicamente cualquier tejido y su presencia en el
contexto de mieloma multiple se ha asociado a un
curso mas agresivo de la enfermedad?.

Los plasmocitomas se clasifican en intrame-
dulares o extramedulares con base a su asociacion con
la médula 6sea. Los extramedulares se localizan con fre-
cuencia en estructuras del cuello, siendo la
localizacion intracraneal sumamente rara®.

Cuando los plasmocitomas se asocian a
mieloma multiple, se tiene un mal prondstico. Los
plasmocitomas intracraneales pueden surgir del cra-
neo, meninges o parénquima cerebral, con s6lo
algunos casos reportados en la literatura®.

El propdsito del presente trabajo es presentar
un caso de herniacién uncal secundaria a un plas-
mocitoma extramedular de localizacion intracraneal en
el contexto de una paciente con mieloma mudltiple. Di-
cha lesion fue diagnosticada y tratada en el servicio de
neurocirugia del Instituto Nacional de Neurologia y
Neurocirugia.

REPORTE DE CASO

Paciente femenina de 51 afios de edad, diestra
con antecedente de mieloma multiple desde hace 3
afos, acude al servicio de urgencias del Instituto para
evaluacion de una hemiparesia corporal derecha pro-
gresiva de instalacion insidiosa y progresion de 5 dias
previos a su ingreso acompafiada de alteracion del
estado de alerta y de las funciones mentales superio-
res.

A la exploracion fisica general se encontré sélo de
manera relevante una masa suave no dolorosa por
debajo de la piel a nivel del hueso pariental izquierdo.

La exploracion neurologica reveld alteracion de
funciones mentales superiores y desorientacion. Las
pupilas anisocoéricas a expensas de midriasis izquier-
da, pupila izquierda bradicoérica al estimulo luminoso,
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fondo de ojo con papiledema bilateral y paresia facial
central derecha. Hemiparesia corporal derecha 3/5 con
reflejos osteotendinosos aumentados en hemicuerpo
derecho. Babinski y sucedaneos del lado derecho.
Resto de la exploracion neurolégica sin anormalidades.

Los examenes generales de laboratorio revela-
rén trombocitopenia con un recuento plaquetario de
35,000 por microlitro e hipercalcemia de 11.2 mg/dl.
Los niveles totales séricos de proteinas de 8.2 gr/dl. La
electroforésis sérica de proteinas arrojé un aumento de
70% en el contenido de gammaglobulinas. El
urianalisis resulté positivo para proteinas de Bence
Jones.

La tomografia computada reveldé una masa de
gran tamafio de localizacion epidural a nivel
frontoparietal izquierdo, hiperdensa, bien delimitada
que producia erosion dsea sobre todo de la tabla in-
terna del hueso y reforzaba de manera homogénea a
la aplicacién de medio de contraste (figura 1).

Figura 1. TAC de craneo simple en cortes axiales que muestra erosion
6sea, principalmente de la tabla interna. Asi como una masa de loca-
lizacién epidural, hiperdensa respecto a parénquima que condiciona
desviacién de estructuras de la linea media.

La paciente fue llevada a cirugia para exéresis
de la lesion, durante la misma se aprecié como la su-
perficie craneal a nivel parietal izquierdo se encontraba
erosionada, de aspecto rojizo lo que es anormal. Se
realizaron ocho trépanos y se retir6 el colgajo 6seo
que se encontraba laxamente fijo a la lesion. Lo cual
permitid descubrir una tumoracién de color amarillo
grisaceo con alta vascularizacion, el tumor fue en su
totalidad resecado del espacio epidural, encontrando-
se una duramadre engrosada a ese nivel y con mayor
vacularizacion de lo usual.

El espécimen quirdrgico fue fijado en formal-
dehido al 10%, con un ph de 7.0 y examinado
microscopicamente por parte del servicio de neuro-
patologia, el reporte histopatoldgico revel6 una
neoplasia constituida en su totalidad por tipicas cé-
lulas plasmaéticas.

El posquirargico cursé sin complicaciones, con
reversion de la dilatacion pupilar y una notable mejo-
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ria de la hemiparesia corporal derecha. La paciente
fue dada de alta y enviada a quimioterapia, en el
seguimiento durante diez meses la paciente ha perma-
necido sin eventualidades.

Figura 2. Tincién con hematoxilinaeosina que muestra células
plasméticas con disociacion nucleo/citoplasma.

DISCUSION

Los plasmocitomas son tumores raros que tie-
nen una incidencia de 3 por 100,000 personas por afo.
Afectan sobre todo a varones en una proporcion de 4:1,
entre la quinta y sexta década de la vida, sin ningin
factor predisponerte conocido. Los plasmocitomas
representan menos del 1% de los tumores de cabeza
y cuello’.

Los plasmocitomas intracraneales constituyen
una neoplasia infrecuente en la practica neuroqui-
rargica, en 1932 Cushing encontré que entre 2,000
tumores intracraneales habia s6lo 4 plasmocitomas?,
en la actualidad la informacion existente en la literatu-
ra son casos aislados®, la serie mas grande publicada
es de 9 casos®.

El plasmocitoma puede afectar al sistema ner-
vioso central sélo de tres maneras: surgiendo desde el
hueso e infiltrando el espacio epidural como lo es este
caso, surgiendo de la duramadre o bien del propio
parénquima cerebral. Es probable que en el caso pre-
sentado la neoplasia tenga su origen en la duramadre
y secundariamente haya infiltrado el hueso; sin embar-
go, por desgracia no contamos con biopsia dural para
afirmar esto.

Las anormalidades neuroldgicas en pacientes
con neoplasias de células plasmaticas originadas del
craneo o la duramadre por lo general consisten en sin-

tomas de hipertensién intracraneal como cefalea,
nauseas, vomitos y alteraciones visuales'®!2, Aunque
han sido publicados casos con afectacion a casi todos
los nervios craneales (lll - Xll), asi como diferentes
sindromes con afectacién de diferentes grupos de ner-
vios craneales, como Collet-Sicard afectando IX, X, XI
y XII*3, afectacidn del seno cavernoso con compromi-
so del Vy VI nervios craneales (y en ocasiones lll y V),
asi como otras combinaciones'“.

El diagndstico de plasmocitoma es histoldgico,
aunque existen algunos autores que afirman que cuan-
do aparecen en el contexto de mieloma maultiple,
como en este caso; el diagnéstico histoldégico no es
necesario, ya que se puede obtener al observar a lo
largo del tiempo reduccién de la lesion intracraneal
mientras se da tratamiento para el mieloma mdltiple®®.
Histolégicamente son neoplasias constituidas por cé-
lulas plasmaticas secretoras de inmunoglobulinas, en
general de tipo A, G o una de las cadenas ligeras
(kappa o lambda). El diagndstico histoldgico es esta-
blecido por la presencia de agregados de células
plasmaticas con frecuentes atipias como la presencia
de nucledlos irregulares, inversion en la proporcion nu-
cleo/citoplasma, mitosis e infiltracion de tejidos
adyacentes. La naturaleza monoclonal de las células
plasmaticas se confirma por inmunocitoquimica
(inmunoperoxidasa). Es frecuente encontrar hallazgos
inflamatorios incluyendo granulomas y depésitos
amiloides®®. Se debe realizar diagnostico patolégico
diferencial con el granuloma de células plasmaticas, en
base a la ausencia de cuerpos de Russell y a la pre-
sencia de ndcleos atipicos que no muestran escala
madurativa de inmunoblasto a célula plasmatica obser-
vada en lesiones reactivas. Otros diagnosticos
diferenciales a tener en cuenta son metastasis y
meningioma, aunque en el contexto de mieloma mul-
tiple como en el caso reportado lo mas légico es
suponer un tumor de células plasmaticas.

El plasmocitoma intracraneal es una lesion
osteolitica, esta caracteristica es un elemento Util en el
diagnostico de esta patologia. La tomografia usual-
mente revela una lesion osteolitica, hiperdensa que
refuerza al contraste. Las caracteristicas imagenol6-
gicas no son especificas pero son compatibles con
tumores so6lidos que son isointensos en T1 e
hiperintensos en T2, con reforzamiento variable. Los
tumores grandes pueden mostrar necrosis y destruc-
cion, asi como infiltraciéon de estructuras adyacentes?’.

Los plasmocitomas intracraneales con frecuen-
cia ocurren en el contexto de un mieloma multiple
preexistente, tal como en el caso que presentamos, lo
cual acarrea al paciente un mal pronéstico*. En la ma-
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yoria de estos plasmocitomas, las células plasmaticas
expresan una molécula de adhesion neuronal NCAM/
CD56, la cual también se asocia a la presencia de le-
siones osteoliticas'®. En el caso que reportamos por
desgracia no contamos con dicha informacion.

En el caso reportado la cirugia no fue realizada
con fines diagnésticos sino terapéuticos. El tratamien-
to brindado a la paciente en el caso reportado es
incontrovertible, debido a que representaba una urgen-
cia neuroquirargica. En 1928 Cushing y Bovie
reportaron el primer caso de plasmocitoma intracraneal
tratado con electrocirugia®. La literatura actual en lo
concerniente a tratamiento de plasmocitomas
intracraneales sugiere que el tratamiento 6ptimo es la
reseccion quirdrgica completa seguida de por lo me-
nos 5 000 cGy de radioterapial®, aunque en el contexto de
mieloma multiple el mal prondéstico y la expectativa
de vida en promedio de 3 afios ha suscitado reco-
mendaciones de tratamiento quirdrgicamente mas
conservador y mas agresivo con radioterapia. En este
caso se hizo reseccion total debido a que la masa
estaba confinada al espacio epidural.

La diferenciacién entre caracteristicas morfolo-
gicas plasmociticas y plasmobléasticas ha quedado
bien establecida como factor prondstico de significan-
cia en la prediccion de tasas de supervivencia y
recurrencia para pacientes con mieloma mdaltiple. Sin
embargo, esta distincion sélo ha sido aplicada a
biopsias de médula 6sea y no a especimenes quirdr-
gicamente resecados?.

CONCLUSION

Nuestro caso es inusual debido a que el paciente
presentaba una gran masa epidural que condicionaba
hipertension intracraneal y herniacion uncal.

El plasmocitoma no tiene caracteristicas clinicas
o radiolégicas patognomonicas, por lo tanto el diag-
nostico definitivo requiere de analisis histopatolégico.

La posibilidad diagnostica de plasmocitoma
debe ser considerada en el diagnostico diferencial de
una masa epidural sobre todo en el contexto del
mieloma multiple.
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