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Plasmocitosis cutanea

Cutaneous plasmacytosis
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Resumen

La plasmocitosis cutanea es un raro trastorno caracterizado por una proliferacién benigna de células plasméaticas maduras que se presenta como multi-
ples lesiones rojizo-marronaceas, normalmente asociadas a hipergammaglobulinemia policlonal. Presentamos el caso de una mujer blanca de 33 afos
con clinica de placas marronaceas en tronco y cuero cabelludo. Histoldégicamente las lesiones mostraban un denso infiltrado en dermis superficial y
profundo de distribucién perivascular y perianexial compuesto principalmente de células plasmaticas maduras sin atipia.
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Summary

Cutaneous plasmacytosis is a rare disorder characterized by a benign proliferation of mature plasma cells that appears as multiple red to dark brown
skin lesions, often associated with polyclonal hypergammaglobulinaemia. We report the case of a 33-year-old white woman who presented with red-
dish brown plaques restricted to trunk and scalp. Histologically, the lesions showed a moderately dense superficial and deep perivascular and periad-

nexal infiltrate composed predominantly of mature plasma cells without atypia.

Key words: cutaneous plasmacytosis, systemic plasmacytosis, plasma cells, polyclonal hypergammaglobulinaemia.

La plasmocitosis cutédnea es una entidad rara caracterizada
por una proliferacién benigna de células plasmaticas madu-
ras. Normalmente se presenta como placas y nodulos
marronaceos en piel asociados a hipergammaglobulinemia
policlonal. Presentamos el caso de una mujer de 33 afios
con plasmocitosis cutanea.

Caso clinico
Mujer de 33 afios que consulté por cuadro de lesiones cuta-
neas de un mes de evolucién. En el examen fisico se observa-
ban dos lesiones bien delimitadas a modo de placas rojo-
marronaceas ulceradas de 1-2 cm de didmetro en el tronco
(Figura 1)y tres placas mal definidas amarillentas méas desca-
mativas en el cuero cabelludo. Las lesiones eran asintomati-
cas y no presentaba clinica sistémica excepto astenia, fatiga y
malestar general. Presentaba ademés adenopatias laterocer-
vicales y retroauriculares palpables sin visceromegalias.

Ante la sospecha de un proceso infeccioso o linfoprolifera-
tivo se tom6 una biopsia de las lesiones del tronco que mostrd
un denso infiltrado perivascular y perianexial en dermis super-
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ficial y media. Elinfiltrado estaba compuesto principalmente de
células plasmaticas maduras con algunos linfocitos e histioci-
tos. No se observaba atipia ni mitosis (Figuras 2y 3). Se obser-
vaba también hiperplasia epidérmica con ligera pigmentacion
de la membrana basal. Inmunohistoguimicamente las células
plasmaticas mostraban una reactividad policlonal con tincion
kappa y lambda de las cadenas ligeras de las inmunoglobuli-
nas (Figura 4). Se solicit¢ biopsia de una de las adenopatias
pero éstas habian desaparecido cuando se programo el proce-
dimiento por lo que no se biopsiaron.

Los andlisis de laboratorio mostraron un recuento de san-
gre periférica y velocidad de sedimentacion normal (10 mm/h).
No se detect6 paraproteinemia (proteinas totales 7,3 g/dl). La
proteina de Bence Jones en orina fue negativa. Se solicito sero-
logia de sifilis, hepatitis By C, VIH, borrelia y VHS-8 siendo
todas negativas. Se tomaron muestras para cultivo microbiolé-
gico y PCR de leishmania y tuberculosis que también fueron
negativas. La TC toracoabdominopélvica no revelé afectacion
sistémica. Ante la ausencia de alteraciones analiticas, la natu-
raleza policlonal del infiltrado cutéaneo y la normalidad de las
pruebas de imagen no solicitamos biopsia de médula 6sea. Se
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Figura 1. Placa rojo-marrondacea ulcerada en el tronco.

Figura 2. Denso infiltrado perivascular y perianexial en dermis
(H-E x 40).

traté inicialmente con antibiéticos topicos y orales (acido fusidi-
co oral y tdpico) con resolucion progresiva de las lesiones y des-
aparicion de las adenopatias. En las posteriores revisiones no
han aparecido nuevas lesiones ni adenopatias o visceromega-
lias y no se han reflejado alteraciones analiticas, no obstante la
paciente sigue refiriendo cansancio y astenia por lo que esta-
mos realizando un seguimiento estrecho de la paciente para
valorar cualquier cambio relevante.

Comentario

La primera referencia de plasmocitosis cutédneas data de
1976 por Yashiro etal.[1]. En 1983 Kimura et al.[2] describe
el término de plasmocitosis cutanea como una entidad
caracterizada por nédulos y placas cuténeas con infiltracion
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Figura 3. A mayor aumento observamos como el infiltrado
estd compuesto principalmente de células plasmaticas madu-
ras (H-E x 250).

de células plasmaticas maduras en piel e hipergammaglo-
bulinemia policlonal, a veces acompafiada de anemia, fie-
bre, linfadenopatias o mas raro neumonia intersticial.

En 1986 Watanabe et al.[3] describe la plasmocitosis sis-
témica caracterizada por una infiltracién de células plasmati-
cas maduras que afecta a mas de dos 6rganos (piel, ganglios
linfaticos y otros 6rganos) acompafiada de hipergammaglobu-
linemia policlonal. Desde entonces se han descrito algunos
casos en la literatura, pero a veces es dificil diferenciar la plas-
mocitosis cuténea de la sistémica, pues aln en ausencia de
linfadenopatias clinicamente palpables, los nédulos linfaticos
muestran frecuentemente un infiltrado de células plasméaticas
de distribucion interfolicular. Por la alta prevalencia de afecta-
cion linfatica, aun en ausencia de adenopatias clinicamente
palpables algunos autores han propuesto el término de plas-
mocitosis cutaneo-sistémical4, 5].

La mayoria de los casos se han descrito en japoneses o
pacientes de raza asiatica de edad media con un ligero pre-
dominio masculino.

Clinicamente esta entidad se manifiesta como multiples
maculas, placas o nédulos rojizo-marronaceos distribuidos
por todo el cuerpo, aunque el tronco es la localizaciéon mas
comun en la mayoria de los pacientes. La manifestacion
extracutanea més frecuente son las linfadenopatias superfi-
ciales que se presentan en aproximadamente el 60% de los
casos. La afectacion pulmonar se manifiesta como una neu-
monia intersticial linfoide. La infiltracién del higado, bazo o
riflones es mas rara. La mayoria de los pacientes estan asin-
tomaticos, aunque a veces presentan sintomas de afecta-
cién sistémica como fatiga, pérdida de peso o fiebre[4, 5, 6].

En la anatomia patolégica las lesiones presentan un
denso infiltrado perivascular y perianexial de células plas-
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méaticas maduras sin atipia en la dermis. La policlonalidad
del infiltrado se demuestra con la positividad para cadenas
Kappa y gamma en la inmunohistoquimical5-7].

El diagndstico de plasmacitosis cutédnea se realiza por la
combinacion de los hallazgos clinicos e histologicos y por la
exclusion de otras entidades que provoquen infiltraciéon de
células plasmaticas. En el diagnoéstico diferencial debemos
incluir procesos infecciosos (sifilis, linfogranuloma venéreo,
leishmaniasis, enfermedad de lyme,...), enfermedades autoin-
munes o patologia neoplésica. En nuestro caso la presencia de
un infiltrado policlonal de células plasmaticas en piel y la
ausencia de paraproteinemia monoclonal en sangre u orina
excluyd el diagnéstico de plasmocitoma o mieloma multiple.

La etiologia de la plasmocitosis cutaneo-sistémica toda-
via no esté clara. Se ha especulado que pueda ser un proce-
so reactivo a algln estimulo no identificado. El predominio
del cuadro en un area geografica (paises asiaticos) sugiere
que un agente infeccioso pudiera estar implicado. Por otro
lado se ha detectado un incremento de los niveles en suero
de IL-6, citosina que induce la diferenciacién final de las
células B en células plasmaticas, y que podria tener un
papel en la inducciéon o progresion del cuadro. Una muta-
cién genética no determinada o una higiene deficiente son
otras causas que se barajan.
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Figura 4. Observamos la
policlonalidad del infiltrado
cutaneo. A) inmunoperoxida-
sa kappa x100; B) inmunope-
roxidasa lambda x 100.

El tratamiento del cuadro es dificil. Se han empleado
varias terapias con éxito variable, la mayoria escaso, desde
corticoides topicos, intralesionales o sistémicos, tacrolimus o
pimecrolimus topicos, o antibidticos hasta quimioterapia,
PUVA, anticuerpos anti-CD 20 (rituximab), radioterapia y
terapia fotodinamical6, 71.

En la mayorfa de los casos el curso de la plasmocitosis cuta-
nea es cronicoy benigno con un prondstico favorable. Sinembar-
g0, en algunos casos se ha descrito un curso clinico agresivo,
incluso fatal[6]. Ugara et al.[8] refiere que una elevacion de los
niveles de inmunoglobulinas séricas por encima de 5.000 mg/dl
y un recuento de células plasméticas en médula 6sea por enci-
ma de 6,9% (rango de referencia, 1,6-4,5%) son pardmetros
asociados con un curso clinico agresivo. Las causas de muerte
incluyen leucemia, neumonia intersticial linfoide y fallo renal.

Conclusion

La plasmocitosis cutéanea es un trastorno raro que se ha des-
crito esencialmente en pacientes japoneses o asiaticos. Se
trata de una entidad con pobre respuesta al tratamiento y
con un diagndstico de exclusion. Destacar que aunque el
curso clinico es crénico y benigno, es obligada una cuidado-
sa observacion y seguimiento para detectar la posibilidad de
progresion sistémica o trasformacion maligna del cuadro.
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