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Tumor de células plasmaticas del clivus:
reporte de dos casos
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Resumen

Introduccién: el tumor de células plasmaticas solo en
raras ocasiones afecta al craneo y, cuando lo hace, pue-
de presentarse como una lesion aislada o como parte de
un mieloma mdltiple. En la presente revision mostramos
sus caracteristicas clinicas y radiolégicas y analizamos la
evolucion de dos casos localizados en la base de craneo,
especificamente en el clivus y la region selar. Asimismo,
realizamos una breve revision de la literatura.

Casos clinicos: el primer caso fue una mujer de 66 afios
de edad, con un plasmocitoma solitario del hueso (la forma
aislada de tumor de células plasmaticas) que fue extirpa-
do en su totalidad. El segundo caso es un hombre de 61
afos, con la forma difusa de este tumor, al que se le realizé
una reseccion subtotal. En ambos casos se propuso tra-
tamiento adyuvante consistente en radio y quimioterapia;
sin embargo, solo en el segundo caso se acepto. Este pa-
ciente presento una evolucion favorable, la mayoria de sus
sintomas desaparecieron y continta vivo con una buena
calidad de vida (a méas de 3 afios de seguimiento). La otra
paciente, a pesar de tener la forma localizada de la enfer-
medad, desafortunadamente fallecié tres meses después
del diagnéstico.

Conclusidn: las claves del éxito en el manejo de este tu-
mor son: el diagnostico oportuno, extirpar la mayor can-
tidad de tumor posible pero, sobre todo, iniciar pronto un
tratamiento adyuvante con radio y quimioterapia.

Palabras clave: cirugia de la base del craneo, cirugia tran-
sesfenoidal, clivus, region selar, tumor de células plasma-
ticas.

Abstract

Background: Plasma cell tumor only rarely affects the cra-
nium and may be found as an isolated lesion or as a part
of multiple myeloma. In this review we present the clinical
and radiological characteristics and analyze the evolution
of two cases of this tumor located at the skull base, specifi-
cally in the clivus and sellar region. We also present a brief
review of the literature.

Clinical cases: Case #1: The patient was a 66-year-old
female with a solitary plasmacytoma of the bone (the
isolated form of plasma cell tumor) that was totally re-
moved. Case #2: The patient was a 61-year-old male
with the diffuse form of this disease who was submit-
ted to subtotal removal. In both patients, adjuvant treat-
ment based on radiotherapy and chemotherapy was
proposed; however, only one patient (Case #2) accept-
ed adjuvant treatment and had a very favorable result.
Most clinical symptoms disappeared and the patient is
currently alive and with a very good quality of life (>3-
year follow-up). The other patient (Case #1), despite the
presence of the localized form of the disease, died 3
months after diagnosis.

Conclusion: Early diagnosis and removal of as much of
the tumor as possible, but mainly the opportune indication
of adjuvant treatment with radiotherapy and chemotherapy,
are the keys to management of these cases.

Key words: clivus, plasma cell tumor, sellar region, skull
base surgery, transsphenoidal surgery.
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Introduccion

Los plasmocitomas son neoplasias que se caracterizan por
la proliferacion monoclonal de células plasmaticas y la pro-
duccién de inmunoglobulinas G o A (referidas cominmente
como proteina M). Estas se pueden presentar como lesio-
nes solitarias o difusas. Se consideran lesiones solitarias al
plasmocitoma extramedular (PEM) y al plasmocitoma soli-
tario de hueso (PSH), juntos corresponden a menos de 10%
de los tumores de células plasmaticas.! El mieloma multiple
es la proliferacion difusa y maligna de células plasmaticas
que se considera como una etapa final en la progresion de
pacientes con el PEM y PSH.>?

El PEM es una masa de tejido blando, vascularizado, de
origen submucoso que no invade la médula 6sea. Afecta
mas a menudo las vias aéreas superiores y los senos para-
nasales (80%). Rara vez aparece en la base del craneo o en
el tracto digestivo superior, representa 1% de los tumores
de la cabeza y del cuello. El PSH, también conocido como
plasmocitoma medular, se caracteriza por una lesion litica
aislada en la médula dsea en ausencia de plasmocitosis ge-
neralizada. La probabilidad de progresion a mieloma mul-
tiple es distinta en éstas dos variedades debido a que es tres
veces mas comun en pacientes con PSH que con PEM.?3

Los plasmocitomas que afectan el craneo son raros y la
mayoria se presentan en la boveda craneal. Solo en raras
ocasiones (particularmente el PSH) afectan la base de cra-
neo y cuando esto sucede producen una variedad de signos
y sintomas a veces inespecificos, causando muchas veces
un retraso en el diagnostico.>*

En este articulo presentamos dos casos de plasmocitomas
en la base del craneo que fueron manejados de forma dife-
rente. Ambos fueron sometidos a cirugia, en uno de ellos se
logrd la extirpacion macroscopica total y en el otro una extir-
pacion parcial; desafortunadamente uno de los pacientes no
acepto someterse al manejo adyuvante propuesto, lo que nos
permite analizar lo que practicamente seria la historia natural
de la enfermedad. El otro paciente respondi6 favorablemente
al tratamiento adyuvante. Hasta el momento no conocemos
la existencia de casos similares reportados en Latinoamérica.

Casos clinicos

Caso 1

Se traté de una mujer de 66 afios de edad, con un cuadro
clinico de 3 meses de evolucidn caracterizado por cefalea
opresiva bitemporal y diplopia. La exploracion fisica de-
mostré como Unico hallazgo una paresia del VI nervio cra-
neal izquierdo.

La imagen por resonancia magnética (RM) de craneo
con gadolinio, mostré la presencia de una lesion unica de
aproximadamente 50 x 30 x 30 mm con invasién a la re-
gion selar, clivus superior y seno esfenoidal (figuras 1 y
2). El resto de los estudios de imagen no mostr6 lesiones
adicionales en otros huesos. Se realizé una reseccion ma-
croscopica completa de la lesion por via transesfenoidal; los
analisis histopatologico y de inmunohistoquimica revelaron
un tumor de células plasmaticas (figura 3).

7,

Figura 1. Resonancia magnética en fase T1 con gadolinio en corte
axial: tumoracién extraaxial (flecha) que refuerza homogéneamente
con el contraste en region selar (caso 1).

Figura 2. Resonancia magnética en fase T1 con gadolinio en corte
sagital: tumoracion (flecha) que invade la region selar, el seno esfe-
noidal y el clivus (caso 1).
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Figura 3. Estudio histolégico con microscopia de luz con hematoxi-
lina y eosina donde se observa la infiltracion neoplasica de células
plasméticas.

La paciente fue referida al servicio de hematooncologia
para ser sometida a tratamiento adyuvante; sin embargo,
rehusé la quimio y la radioterapias. Finalmente, fallecié
3 meses después de la cirugia.

Caso 2

Se trat6 de un hombre de 61 afios de edad que curso con un
cuadro clinico de 6 meses de evolucion caracterizado por
cefalea frontal de moderada intensidad, progresiva, asocia-
da con acufeno pulsatil izquierdo. Cuatro meses después el
paciente desarrollo una hemianopsia temporal izquierda. La
tomografia computada (TC) de craneo y la RM mostraron
una lesion infiltrante localizada en el clivus y en la region
selar, con invasién a ambos senos cavernosos, ademas de
dos lesiones (una de cada lado) en el diploe de la region
parietooccipital (figuras 4 y 5).

Se realizo una reseccion subtotal de la lesion de la base
del craneo por via transesfenoidal y el analisis histopatolo-
gico confirmo6 que se trataba de un tumor de células plas-
maticas. El paciente fue sometido a radio y quimioterapia.
Luego de estos tratamientos todos los sintomas mejoraron y
una RM 3 afios después mostro una reduccion significativa
en el tamafio de la lesion del clivus y la silla turca (figura 6),
asi como la desaparicion de las lesiones diploicas. A tres
afios del diagndstico continua vivo y realiza sus actividades
fisicas con normalidad.

Discusioén

Existen pocos reportes de tumores de células plasmaticas
que afecten al craneo. En la mayoria de ellos los tumores
se localizan en los huesos de la boveda y solo de manera

Figura 4. Caso 2. Resonancia magnética en fase T1 con gadolinio
en corte sagital: dos lesiones que refuerzan homogéneamente con
el gadolinio, una localizada en la region selar con invasién al seno
esfenoidal y al clivus y otra intradiploica localizada en la regién pa-
rietal (flechas).

"J'
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Figura 5. Resonancia magnética en fase T1 con gadolinio en corte
coronal: tumor extraaxial (flecha) en la regién selar con invasion a
ambos senos cavernosos (caso 2).

excepcional afectan la base del craneo.'* En este reporte
presentamos dos casos de estos tumores localizados en el
clivus y en la silla turca, que corresponden a PSH (caso 1)
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Figura 6. Resonancia magnética de control en el caso 2. Se observa
una disminucién del tamafio de la lesién selar y del clivus (flecha) asi
como desaparicion de la lesién diploica parietal de la béveda 3 afios
después del diagndstico.

y a la forma de invasion craneal de un mieloma multiple
(caso 2).

Los tumores de células plasmaticas de la base de cra-
neo permanecen asintomaticos por un tiempo relativamen-
te largo dado que tienden a crecer en zonas clinicamente
silenciosas; solo cuando alcanzan un tamano considerable
ocasionan sintomas, principalmente relacionados con com-
presion de nervios craneales y cefalea.

Cuando se localizan en el clivus (la articulacion del cuer-
po del esfenoides con la apofisis basilar del hueso occipital)
el principal sintoma es la diplopia debido a una compresion
sobre el VI nervio craneal, que es el que tiene el trayecto
mas largo en dicha region anatémica.'*¢

Cuando los plasmocitomas afectan otras regiones de la
base del craneo es posible que alteren el funcionamiento
de otros nervios craneales que, en orden de frecuencia, son:
I1, V, VII y VIIL.%" También esta descrito un caso raro de
compresion de la arteria cerebelosa posteroinferior dando
lugar a un sindrome bulbar y medular lateral caracterizado
por disfagia, vértigo, vomito, paralisis del paladar blando,
sindrome de Horner, hipotonia, ataxia y disociacion sensi-
tiva.!>> Los tumores de células plasmaticas que afectan el
craneo generalmente aparecen como una manifestacion de
mieloma multiple. La presencia de un PSH es menos fre-
cuente y representan menos de 1% de todos los tumores de
la cabeza y el cuello.’

Las principales manifestaciones clinicas de los pacientes
presentados en este reporte fueron secundarias a una com-
presion en los nervios craneales (principalmente el segundo

y sexto), lo que coincide con lo reportado en la literatura.
En ninguno de nuestros casos se encontr6 el sindrome re-
ferido cominmente en el mieloma multiple; es decir: dolor
0seo, anemia, insuficiencia renal e hipercalcemia. Debido
a ello, no se sospecho el diagndstico antes de la cirugia y
ambos casos fueron operados con la posibilidad de que se
tratara de un cordoma de clivus o bien un adenoma de hi-
pofisis invasor.

Los estudios radioldgicos de los plasmocitomas que
afectan la base del craneo son poco especificos. Si se lo-
calizan en el clivus y la region selar el diagnostico diferen-
cial debe realizarse con adenoma de hipoéfisis, cordoma del
clivus, linfoma, metastasis, carcinoma adenoideo quistico,
condrosarcoma y osteosarcoma. La presencia de calcifica-
ciones en el tumor puede sugerir la posibilidad de condro-
sarcoma, osteosarcoma y cordoma.’’

En los estudios radioldgicos simples el plasmocitoma se
observa, usualmente, como una lesion litica con margenes
claros y una zona estrecha de transicion a un hueso casi nor-
mal que la rodea. La TC muestra un tumor bien demarcado,
ocasionalmente con destruccion de hueso y afeccion de es-
tructuras adyacentes. En la RM se visualizan como lesiones
isointensas en la fase T1 con hiperintensidad moderada en
la fase T2. En general muestran una captacion significativa
y homogénea con el gadolinio.?® Los hallazgos radiologicos
mencionados se encontraron en nuestros pacientes; sin em-
bargo, como se comentd previamente, otros tumores pueden
tener las mismas caracteristicas radioldgicas. Debido a ello,
y aunado a la rareza de esta neoplasia en la base del craneo,
en la mayoria de los casos el diagndstico se obtiene hasta el
estudio histopatolégico, como ocurrid en los pacientes que
aqui reportamos.

En el protocolo diagnéstico de una neoplasia de célu-
las plasmaticas, ademas del estudio histopatoldgico, es
indispensable realizar radiografias de todo el cuerpo, elec-
troforesis en suero y orina, biometria hematica completa,
concentraciones de calcio sérico y biopsia de médula 6sea;
todo ello con el fin de descartar la asociacion con un mie-
loma multiple. Dichos estudios fueron realizados en nues-
tros pacientes y solamente en el caso 2 dicha asociacion fue
confirmada.

Tanto el tratamiento como el prondstico son diferentes
en el mieloma maltiple y para el PSH, de ahi la importancia
de establecer un diagndstico preciso.

El tratamiento de estas lesiones incluye una extirpacion
quirurgica lo méas completa posible (dentro del margen de
seguridad) con el objetivo de establecer un diagnostico y
para descomprimir las estructuras nerviosas que pudieran
estar afectadas; también para lograr una disminucion del
volumen tumoral.! Una vez establecido el diagndstico se
debe someter al paciente a un manejo adyuvante con radio
y quimioterapia.>!%!!
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Con respecto a la cirugia, la descompresion de estructu-
ras nerviosas afectadas por el tumor en nuestros pacientes
se tradujo en mejoria clinica, tanto en la campimetria (luego
de la descompresion de los nervios dpticos [caso 2]) como
en la paresia del VI nervio craneal (caso 1). La principal
limitante en la extirpacion de lesiones similares radica en la
invasion que presentan a estructuras de dificil acceso como
el seno cavernoso (caso 2), donde solamente se puede efec-
tuar una reseccion parcial. Por otro lado, hay que considerar
que en general se trata de lesiones altamente vascularizadas,
lo que incrementa el grado de dificultad para su reseccion.

El abordaje transesfenoidal, que puede ser asistido por
endoscopia,'? brinda un acceso seguro a la region selar y al
clivus superior y medio, con bajas morbilidad y mortalidad.
En las lesiones unicas localizadas en la boveda craneal se
puede realizar una biopsia excisional, mientras que en las
lesiones multiples se pueden realizar aspiraciones con aguja
ﬁna.5,10,13

La diferenciacion entre la forma aislada de estos tumo-
res (PSH o PEM) de la forma diseminada de la enfermedad
(mieloma multiple) es muy importante debido a que la mo-
dalidad de tratamiento preferida en la forma aislada es la
cirugia seguida de radioterapia; en contraste, el mieloma
multiple sistémico se prefiere tratar con quimioterapia.’!

Al analizar los casos presentados en este reporte se pue-
de concluir que si bien la cirugia ayuda (especialmente en
lesiones Unicas) no es el factor determinante principal del
prondstico; lo que en realidad lo determina es la terapia
adyuvante. En el caso particular de estos tumores, que infil-
tran la base del craneo tanto en lesiones inicas como en el
mieloma multiple, el tratamiento se fundamenta en la gran
radiosensibilidad de estos tumores; la dosis recomendada es
de 40 a 50 Gy.!*!"' El tratamiento con quimioterapia consiste
en la administracion de pulsos de agentes alquilantes como
melfalan, ciclofosfamida o clorambucilo y prednisona; ad-
ministrados de 4 a 7 dias cada 4 a 6 semanas durante uno o
dos afios.>!*

El paciente a quien se realizd una extirpacion macros-
copica completa (caso 1) tuvo evidentemente un resultado
mas desfavorable que el segundo caso, donde solamente se
realizd una extirpacion subtotal. La diferencia fue que la
paciente del primer caso rehus6 someterse a la terapia adyu-
vante; este hecho demuestra la agresividad que tienen estas
lesiones si se dejan a su evolucion natural.!®!! Es de hacer
notar que, aunque este caso se trataba de la forma localizada
de tumor de células plasmaticas y fue sometida a una extir-
pacion quirtirgica satisfactoria, la progresion sin control de
la enfermedad ocasiond que la paciente falleciera 3 meses
después del diagnoéstico. En contraste, el caso 2, aunque era
portador de la una forma avanzada de mieloma multiple y
la lesion fue extirpada en forma subtotal, con un tratamiento

adyuvante adecuado se logré un control tumoral altamente
satisfactorio.

El promedio de sobrevida de los pacientes con mieloma
multiple es de tres aflos; aunque existen algunos factores
que pueden acortar la sobrevida como son: una gran carga
de paraproteinas, insuficiencia renal, hipercalcemia, infil-
tracion de células plasmaticas a otros 6rganos y el desarro-
llo de pancitopenia con médula 6sea celular refractaria al
tratamiento.>'® Se calcula que 15% de los pacientes fallecen
en los primeros tres meses posteriores al diagnostico. La
enfermedad cursa con una evolucion cronica de 2 a 5 afios
antes de desarrollar una fase terminal aguda en la que el pa-
ciente fallece generalmente a consecuencia de insuficiencia
renal y sepsis.?

El pronostico para las formas aisladas es mas benigno: la
probabilidad de que un PEM progrese a un mieloma mul-
tiple es menor a 30% con un periodo libre de enfermedad,
a 10 afios, de 70%. En contraste, en el PSH la probabilidad
de progresion a un mieloma multiple es superior a 50%, con
un periodo libre de enfermedad, a 10 afios, de s6lo 16%.!

Conclusiones

Los tumores de células plasmaticas afectan la base de cra-
neo con muy poca frecuencia, tienen un cuadro clinico y
unos hallazgos radioldgicos poco especificos. Sin embargo,
deben ser considerados en el diagnostico diferencial, espe-
cialmente cuando una lesion de la silla turca se asocia con
afeccion temprana de los nervios craneales.

No todos los tumores de células plasmaticas aparente-
mente solitarios de la base del craneo son aislados y pueden
ser la manifestacion inicial de un mieloma multiple. Es por
ello que se debe realizar estudios clinicos y radioldgicos
aun en ausencia de los signos y sintomas caracteristicos.
Recomendamos repetir los estudios después de algunos
meses debido a que el riesgo de progresion de un PSH a
miecloma multiple es elevado.

En los tumores de células plasmaticas que afectan la base
del craneo se debera realizar una extirpacion quirtrgica del
tumor lo mas amplia posible, con lo que se logra dismi-
nuir los sintomas y establecer el diagnostico. Sin embargo,
forzosamente los pacientes deben ser sometidos a radio y
quimioterapia, factores principales para el control de la en-
fermedad a mediano y largo plazos.
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