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Actfeno como sintoma inicial de plasmocitoma

de hueso temporal

Tinnitus as the initial symptom of temporal bone plasmacytoma

Eugenia Herndndez-Castillo', Erika Celis-Aguilar', Carlos Ochoa-Miranda', César Garcia-Valle'

Resumen

Los tumores de base de crdneo son inusuales, entre ellos el plasmocitoma surge de las
células plasmadticas y puede ser el precursor del mieloma multiple. Existen 2 tipos de
plasmocitoma: el dseo solitario y el extramedular. Ademas, el plasmocitoma temporal
es aun menos frecuente. El actfeno puede ser la presentacién inicial de estos tumores
inusuales. Se presenta caso de una paciente femenina de 74 afos, que inicia con actifeno
derecho, asi como hipoacusia derecha. Acompanado de dolor cervical y limitacién de
la flexi6én cervical e inestabilidad. Como tdnico dato a la otoscopia derecha presenta
hipervascularidad del promontorio. Se realizan estudios de imagen reportando tumor
con erosion 6sea de ambas porciones petrosas de hueso temporal, esfenoides y colum-
na cervical. Se realiz6 una biopsia transesfenoidal reportando plasmocitoma CD 138
positivo. Se inicié quimioterapia y radioterapia. El actfeno unilateral debe estudiarse
ampliamente ya que puede ser sintoma de diagndsticos inusuales como neoplasias de
base de craneo.

Palabras clave: Plasmocitoma, hueso temporal, acifeno, radioterapia.

Abstract

Skull-base tumors are unusual, Plasmacytoma arises from plasma cells and could be the
precursor of multiple myeloma. There are 2 types of plasmacytoma: solitary bone and ex-
tramedullary. Temporal bone plasmacytoma is even more infrequent. Tinnitus could be the
initial symptom of this unusual tumors. We present the case of a 74-year-old female pa-
tient, who started with right tinnitus as well as right hearing loss. Accompanied by cervical
pain and limitation of cervical flexion and instability. As the only data on right otoscopy,
there was an hypervascular promontory. Immaging studies were performed reporting tumor
with bone erosion of both petrous portions of temporal bone, sphenoid, and cervical spine.
A transsphenoidal biopsy was performed, reporting positive CD 138 plasmacytoma. Che-
motherapy and radiotherapy were indicated. Unilateral tinnitus should be fully studied
because it might be a symptom of unusual diagnoses such as skull base neoplasms.
Keywords: Plasmacytoma, temporal bone, tinnitus, radiotherapy.

'Universidad Autobnoma

de Sinaloa, Centro de
Investigacion y Docencia en
Ciencias de la Salud. Sinaloa,
México.

Los autores declaran no tener
conflictos de interés. Este
trabajo fue presentado en
modalidad de poster en el
SMORL 69. Mazatlan, México,
2019.

Recibido el 2 de julio de 2020.
Aceptado el 7 de octubre de
2020.

Correspondencia:

Erika Celis-Aquilar

Eustaquio Buelna #91 Col.
Gabriel Leyva,

C.P. 80030, Culiacan.
Sinaloa, México.

Email: erikacelis@hotmail.com

Introduccion

Los tumores de base del craneo son in-
usuales y los sintomas son inespecificos o
inexistentes hasta que crecen e invaden diver-
sas estructuras. Es habitual que los pacientes
presenten desequilibrio, actfeno pulsatil
unilateral, hipoacusia asimétrica leve, cefalea,
espasmos o entumecimiento facial.

El plasmocitoma es una patologia rara que
pertenece al grupo de neoplasias malignas de

células plasmaticas. Corresponde alrededor del
4% de todos los tumores de las células plas-
maticas', y se puede considerar como la lesion
precursora del mieloma multiple?, con una
tasa de diseminacién de mieloma maltiple que
oscila entre el 8% y el 50%. Dependiendo del
origen de las células neoplésicas, los plasmo-
citomas solitarios se dividen en plasmocitoma
6seo solitario y plasmocitoma extramedular.
El primero debe su origen a la médula dsea y
provoca oste6lisis, mientras que el segundo se
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deriva de la capa submucosa de los tejidos y
no afecta hueso.

El plasmocitoma extramedular es mucho
mds raro que el plasmocitoma 6seo solitario,
pero en la region de cabeza y cuello se presenta
en mas del 80% de los casos (tejido submuco-
so de vias respiratorias), lo que representa al
menos el 1% de las neoplasias malignas que se
forman en la region de cabeza y cuello, aunque
tiene el doble de posibilidades de formarse en la
columna vertebral que en cualquier otro hue-
so’. La edad mas comun en la que se presenta el
plasmocitoma extramedular es después de los
50 anos y tiene mads predileccién por los hom-
bres que por las mujeres en una proporcién de
3-4:1". El plasmocitoma del hueso temporal es
una patologia ain mas inusual'.

En cuanto a la presentacidn clinica, el act-
feno ha sido poco descrito en el plasmocitoma
de hueso temporal, asimismo, existen otros
sintomas reportados en la literatura como son
la plenitud ética, hipoacusia, diplopia, otalgia
y cefalea'”. El tratamiento de eleccién para el
plasmocitoma extramedular atin no se encuen-
tra bien definido debido a la poca frecuencia
con la que este tumor se presenta; aunque
existen distintas opciones de tratamiento, lo
mds utilizado es quimioterapia y radioterapia.
El actifeno puede ser un sintoma inicial en el
plasmocitoma de base de craneo, el objetivo de
este caso clinico es enfatizar en la presentacion
otoldgica.

Caso Clinico

Paciente femenino de 74 afos con ante-
cedentes de importancia; hija con cédncer de
mama, tabaquismo positivo durante 30 afios a

Figura 1. Tomografia de
craneo simple en ventana
para hueso corte sagital
con erosién 6sea de clivus,
C1, C2, C3, ocupacion de
seno esfenoidal.
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razén de 3 cajetillas al dia. Inicia padecimiento
actual un mes previo a la consulta presentando
acifeno derecho molesto e incapacitante de
tono medio, de aparicién gradual, no pulsétil
e hipoacusia derecha gradual. El actfeno era
intermitente y le impedfa hacer actividades
diarias, asi como la concentracién. La paciente
referia que debido al actfeno unilateral habia
consultado numerosos facultativos previa-
mente. Ademds, presentaba dolor cervical y
limitacidon de la flexion cervical, relacionado
con pérdida del plano de sustentacién un dia
previo.

A la exploracién fisica, pupilas centrales,
normorreflécticas, isocdricas, movimientos
oculares sin limitaciones. Otoscopia derecha:
conducto auditivo permeable, membrana
derecha integra, con hipervascularidad en el
promontorio derecho; otoscopia izquierda:
membrana timpdanica izquierda integra, aper-
lada, referencias conservadas. Rinoscopia con
cornetes en ciclo. Weber lateraliza ala derecha,
Rinne positivo bilateral. Se realizan estudios de
imagen reportando tumor con erosién dsea
de clivus, esfenoides y seno cavernoso, con
erosién a ambos dpex petrosos de predomi-
nio derecho, asi como extensién a C1, C2, C3
(Figuras 1,2y 3).

Se realizé una biopsia transesfenoidal na-
sal con diagndstico de plasmocitoma CD 138
positivo. La paciente presentd paralisis del
sexto par derecho transitorio posquirdrgico,
debido al empaquetamiento del esfenoides
con material hemostdtico durante la cirugia.
Se inicia quimioterapia y radioterapia. Des-
pués de 2 sesiones, no tolerd por toxicidad la
quimioterapia. Contintia en seguimiento en la
consulta externa y terapia fisica.
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Figura 2. RMN T1 con contraste con lesion
hiperintensa que ocupa fosa media y dngulo
pontocerebeloso, hasta seno esfenoidal.

Discusion

Nuestra paciente se encuentra dentro del
grupo etario mds comudn para esta patolo-
gia, mujer en la quinta década de la vida, sin
embargo, su sintoma inicial y précticamente
unico, fue el actfeno, esto es diferente a lo
reportado por la literatura. El dolor cervical y
la rigidez presentada, no lo consideraba rele-
vante al momento de la consulta. Los sintomas
del plasmocitoma pueden variar de acuerdo
del sitio afectado, siendo los mds frecuentes:
cefalea, déficit visual, paralisis de nervios cra-
neales y anormalidades endocrinas*’. De los
14 reportes de casos y series publicados (Tabla
1), el orden de frecuencia con que se presentan
los sintomas iniciales son: déficit visual en 7
de los 14 casos, cefalea en 6/14, problemas
cervicales 3/14.

El actifeno no esta reportado en la biblio-
grafia como un sintoma comun, sin embargo,
se encontrd en 5/14 articulos publicados, de
los cuales cuatro tenfan caracter pulsatil. Los
sintomas que se encontraron mds frecuente-
mente fueron la cefalea, diplopia, la pérdida
auditiva y las alteraciones cervicales"**°. En la
resonancia magnética (RM) los plasmocitomas
se observan como imdgenes iso a hiperinten-
sas en T1 con contraste, mientras que en T2
se observan imdgenes iso a hipointensa, y en
la tomografia de craneo se aprecia una lesion
destructiva. En el examen microscépico se
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observan pequenas células con nicleo pequefio
y cromatina atipica. La inmunohistoquimica
expresa CD 138 en un 70%?°.

En una revision de serie de casos publicado
por Filippo Gagliardi y cols. en el ano 2013
se incluyeron 25 casos, de los cuales solo 8
fueron considerados casos de plasmocitoma
de clivus, con una edad media de 56,5 afios,
con predominio femenino 3:1 y los sintomas
que se presentaron fueron cefaleas, sintomas
endocrinolégicos y déficit visual. Los autores
no reportan la presencia de actfeno ni hallaz-
gos fisicos como una lesién transmembrana.
Los hallazgos caracteristicos en RM fueron
la hiperintensidad en imdagenes ponderadas
en T1, T2 y un fuerte realce por contraste
después de administrar gadolinio. Se reveld
una proliferacién monoclonal de plasmocitos
malignos con CD138, CD38 y CD56 positivos.
La reseccién completa seguida de radioterapia
fue el tratamiento de eleccidn, solo el 85,7%
de los casos tuvieron una enfermedad estable
después de un tiempo de seguimiento medio
de 31,2 meses y solamente se informé un caso
de muerte después de la progresion local’.
Estos mismos autores’ presentaron 8 casos de
su centro tratados con cirugia y radioterapia
con progresion a mieloma multiple en uno de
los casos.

La inmunohistoquimica encontrada en los
14 reportes de casos y series de casos publica-
dos demuestran que los marcadores tumorales

Figura 3. RMN T2 se observa una lesion isointensa que atraviesa linea media con
erosion 6sea e invasion a seno esfenoidal.
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que se presentaron en un mayor porcentaje
son: CD138 en 7 de los 13 reportes, CD38
y CD56 en 3/13, CD79 en 2/13 y CD128 en
1/13, siendo el marcador tumoral mds comdn
el CD138 encontrado en un 70% en la inmu-
nohistoquimica del presente caso*®.

Los 45 pacientes publicados en los 14 repor-
tes de casos y series de casos (Tabla 1) fueron
tratados con radioterapia, excepto un paciente
que se tratd con cyberknife, sin embargo, varios
pacientes con plasmocitoma de base de crdaneo
progresaron a mieloma maltiple, tratados con
quimioterapia en la mayoria de las ocasiones.

El tratamiento recomendado es con ra-
dioterapia con una dosis de 50 Gy en un pe-
riodo de 4 semanas, aunque existen distintos
protocolos reportados. Tres casos publicados
por Ferndndez y cols. en 2001 fueron tratados
con radioterapia con dosis de 45 Gy en 20
fracciones durante 4 semanas. Los resultados
fueron variables, un paciente controlado, un
paciente con progresion local que responde a
quimioterapia y un paciente con progresion
a mieloma madltiple’. Solo un paciente de los
reportados en la literatura recibié trasplante
autdlogo de células madres periféricas'’.

Un caso publicado por Eric T. Wong y cols.
en el ano 2006 experimenté dolor de cuello,
cefalea de vértice y disfonia. La exploracion
neuroldgica mostré sensibilidad muscular en
cuello, musculos paraespinales y supraespino-
s0; debido a la localizacién de la tumoracién
se tratd con radiocirugia cyberknife. Un mes
después del tratamiento mostr6 una resolucion
radiogréfica completa''. El papel de la cirugia
permite confirmar el diagndstico, y puede ser
util en caso de descompresion. De los 14 repor-
tes de casos y series de casos publicados'*% 1>
(Tabla 1), varios fueron sometidos a cirugia
de descompresidn, cirugia de descompresion
endoscépica y un paciente a cirugia con radio-
cirugia estereotaxica con cyberknife.

Afortunadamente, los plasmocitomas, son
sensibles a radioterapia para un control local,
la cirugia se reserva para diagndstico y para
descompresion paliativa. Se requiere un equipo
multidisciplinario y seguimiento de por vida,
debido a su alto riesgo a progresiéon a mieloma
multiple. Los médicos deben ser conscientes
del riesgo de progresion a mieloma multiple en
plasmocitomas de base crdneo para su diagnds-
tico y tratamiento oportuno. La tasa de super-

vivencia y vida sin enfermedad es del 74% y el
50% respectivamente, cuando hay recurrencia
regularmente existe involucro sistémico, hasta
30 afnos posterior a su diagndstico’. Debido a
su baja incidencia, es dificil la realizacién de
revisiones sistematicas que permitan llegar a un
consenso en cuanto al tratamiento éptimo del
plasmocitoma de base de craneo. S6lo existen
escasos casos y series de casos publicados, los
cuales se resumen en la Tabla 16513,

En una serie de casos de cardcter multi-
céntrico en pacientes que se les diagnosticd
plasmocitoma de hueso temporal entre los
afios 1990 y 2015, se describieron 7 casos, de
los cuales 5 de ellos presentaron una masa
vascular del oido medio de apariencia visible
en la otoscopia. En las audiometrias 5 pacientes
mostraron una hipoacusia conductiva asimé-
trica y 2 tuvieron una hipoacusia neurosen-
sorial unilateral profunda®. Generalmente,
la hipoacusia en estos casos es conductiva'®'s,
probablemente por la invasién a oido medio.

En la revision de la literatura del presente
articulo (Tabla 1), se identificaron 22 pacientes
con involucro al hueso temporal (22 casos/45
totales), generalmente en la zona del dpex
petroso. Es dificil conocer el sitio de origen
del tumor. Lo mds frecuentemente afectado
en cabeza y cuello es el tejido submucoso de la
nariz y senos paranasales, pero puede surgir de
cualquier sitio. En el caso que presentamos se
origind probablemente en el dpex petroso de
lado derecho, y se extendid a través del esfe-
noides hasta C3 y el dpex petroso contralateral.

El acifeno afecta la calidad de vida del pa-
ciente y puede ser sintoma de una enfermedad
que ponga en riesgo la vida. Ademas, el abor-
daje diagnoéstico en un paciente con actfeno
unilateral ya sea pulsatil o no pulsitil, es un
reto para el médico. Es fundamental interrogar
adecuadamente a nuestros pacientes e indicar
los estudios de imagen de forma oportuna. El
acufeno es una causa comun de consulta, sin
embargo, es un signo de alarma que se presente
de forma unilateral y todavia es mds inusual
que sea pulsatil, de ahi la importancia de que
el otélogo, neurdlogo y especialistas de la salud
estén familiarizado y el amplio espectro de
etiologias que pueden causarlo. En la revisién
solo 5 estudios incluidos mencionan actfeno
como sintoma inicial>*'>!>, Podria existir la
posibilidad que el actfeno no esté descrito
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en algunos estudios, pero si se encuentre
presente’.

Megerian y cols.”” incluso comentan la
posibilidad de que el plasmocitoma sea un
diagnéstico diferencial de glomus yugular. Los
autores presentan un caso de acifeno pulsdtil
por plasmocitoma de hueso temporal (en el
foramen yugular) y concluyen que una biopsia
preoperatoria es importante en estos pacientes
para normar conducta y diferenciarlo del glo-
mus yugular. El actfeno es una presentacién
inusual del plasmocitoma de hueso temporal,
sin embargo, debe considerarse en pacientes
con hipervascularidad del promontorio y otros
datos neurolégicos, como en este caso. Pueden
presentarse, ademads, hipoacusia conductiva o
neurosensorial, dependiendo de las estructuras
que afecte el tumor.

Conclusion

El acdfeno es un sintoma comuin y una
causa frecuente de consulta, con un amplio
espectro de diagndsticos diferenciales. Sin em-
bargo, puede ser el sintoma inicial de distintas
patologias neuroldgicas incluyendo tumores,
sobre todo aquellas localizadas en hueso tem-
poral. El abordaje diagndstico debe de estar
guiado por el interrogatorio, la exploracién
fisicay estudios de imagen. Los plasmocitomas
de base de crdneo son poco usuales asi como
su localizacién en hueso temporal, el acufeno
es un sintoma asociado a los mismos.
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