Plasmocitoma intraselar simulando
un adenoma pituitario no funcionante
en Mieloma Multiple en recaida.

Intrasellar plasmacytoma simulating a non-functioning pituitary
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Resumen

El plasmocitoma intraselar y el adenoma pituitario
no funcionante poseen similitudes clinicas y radi-
olégicas; por ende, el enfoque diagnoéstico es multi-
disciplinario debido a las implicaciones pronosticas
y terapéuticas. Presentamos el caso de una paciente
con Mieloma Multiple en espera de consolidacion
con trasplante autélogo de células progenitoras;
quién acudié a urgencias con cefalea y disminucion
progresiva de la agudeza visual, con una impresion
radioldgica preliminar de adenoma pituitario no
funcionante y posterior diagndstico presuntivo de
plasmocitoma intraselar.
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Abstract

Intrasellar plasmacytoma and non-functioning pi-
tuitary adenoma have clinical and radiological sim-
ilarities; therefore, the diagnostic approach is mul-
tidisciplinary due to the prognostic and therapeutic
implications. We present the clinical case of a patient
with Multiple Myeloma awaiting consolidation with
autologous stem cell transplant; who came to the
emergency room with headache and progressive de-
crease in visual acuity, with a preliminary radiologi-
cal impression of non-functioning pituitary adenoma
and presumptive diagnosis of intrasellar plasmacyto-
ma.
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PLASMOCITOMA INTRASELAR SIMULANDO UN ADENOMA PITUITARIO NO FUNCIONANTE

EN MIELOMA MULTIPLE EN RECAIDA.

Introduccién

Las patologias selares y paraselares son diagnosti-
cadas a menudo por casualidad, e incluyen lesiones
congénitas, inflamatorias, infecciosas y vasculares” 7.
El plasmocitoma intraselar es una entidad clinica ex-
tramedular inusual con una incidencia acumulativa
de 0.15/100.000 por afo; originandose en la mucosa 6
en el hueso que delimita con la region petrosa, el esfe-
noides o el clivus®?. El 50-60% de los pacientes pro-
gresan a mieloma multiple en el periodo de diez afos,
y en el 37% de los casos se diagnostican a la par”.

Presentacion del Caso

Mujer de 42 afios con Mieloma Multiple no secretor,
con afectacidn renal y anemia al diagnostico, citoge-
nética convencional normal e ISS-R estadio III (Beta
2 microglobulina > 5.5 mg/L y LDH elevado); la ac-
cesibilidad es limitada en nuestro hospital publico
para realizar citogenética por FISH. Se realizé una
tomografia de cuerpo entero objetivando lesiones li-
ticas a nivel calota craneal y esqueleto axial.

La paciente alcanz6 criterios de respuesta completa
segun IMWG 2014 tras ocho ciclos con bortezomib,
talidomida, dexametasona (ultimo ciclo en abril
2018); que se encontraba en espera de consolidacion
con trasplante autélogo hematopoyéticas. Desde
mayo del 2020, interrumpié el seguimiento médico
por la pandemia sanitaria de SARS-COV?2.

En junio del 2021, accedié a urgencias por cuadro
de ocho dias de evolucion con cefalea y disminucion
progresiva de la agudeza visual del ojo derecho. En
el examen fisico general, presentd una prominencia
6sea en el hombro derecho de 6 cm; y en la valora-
cién neuroldgica se excluyd focalidad neuroldgica,
afectacion de pares craneales y signos meningeos.

En la resonancia magnética (RMN) craneal se evi-
dencio: adenohipdfisis de 8x5x14 mm con refor-
zamiento heterogéneo posterior al contraste; en-
grosamiento heterogéneo de la silla turca y region
petroclival con extension a las regiones paraselares
sugerente de macroadenoma hipofisiario. A nivel
de calota, presencia de multiples imagenes iso-hi-
perintensas en T1y T2 que se refuerzan con el con-
traste de forma periférica y heterogénea, a conside-
rar lesiones en sacabocado. (figura 1)

Por los hallazgos radioldgicos fue valorado por la
unidad de Endocrinologia, quién solicité un perfil
hormonal: TSH: 2.74 (0.4-5), fT4: 0.97 (0.9-1.9 ng/
dl), prolactina 15.60 (1.9-25 ng/ml), IGF-1: 38.60
(101-267), cortisol 16.83 (5-25 ug/dl), estradiol:
15.05 pg/ml (fase folicular: 24.5-195; mitad ciclo:
66.1-411; fase luteal: 40-261), PTH: 24.8 (15-68.3
pg/ml), HGH: 0.19 (0.06-5ng/ml). Concluyendo
finalmente que los resultados eran normales.

La unidad de Hematologia descarté infiltracién por
células plasmaticas aberrantes en el aspirado-biopsia
de médula dsea (citometria de flujo con evaluacién
de 1.000.000 de eventos con el 90% de células via-
bles, y el 0.05% de células plasmaticas). Y se realiza-
ron estudios complementarios: cadena ligera Kappa:
457 (170-370), cadena ligera Lambda: 106 (90-210),
proteinas Bence Jones: negativo. Se evalud lesiones
dseas a través de una nueva TAC de cuerpo entero y
no se efectud tomografia de emisiéon por positrones
(PET-SCAN) ante la falta de disponibilidad en nues-
tra institucion.

La tumoracion 6sea del hombro derecho fue inter-
venida por Cirugia Oncolégica, corroborando la
presencia de células plasmaticas con inmunohisto-
quimica CD45-, CD138+, CD56+, CD38+, CD19-,

Figura 1.
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CD117+, CD81- KAPPA+, LAMBDA-. (figura 2).
Por su parte, Neurocirugia acordé no intervenir la
masa selar debido a la compleja accesibilidad; reco-
mendando analizar su evolucién de acuerdo con el
tratamiento instaurado.

Se prescribi6 VID-PACE por cuatro ciclos (borte-
zomib, talidomida, cisplatino, doxorrubicina, ciclo-
fosfamida, etopésido); alcanzando la recuperacion
visual de la paciente, reduccion tanto del plasmocito-
ma 6seo del hombro derecho como de la masa selar
después de dos ciclos de tratamiento. Complementa-
riamente se descarto infiltracion del sistema nervioso
central (SNC) a través del analisis de liquido cefalo-
rraquideo (LCR). Elacceso a farmacos como los an-
ti-CD38 requieren autorizacién ministerial.

Nuestra paciente evoluciond favorablemente con
el tratamiento, cumpli6 criterios de respuesta com-
pleta (IMWG 2014) y se remitié para consolidacién
con trasplante autélogo hematopoyético.

Discusion

El plasmocitoma intraselar y el adenoma pituita-
rio no funcionante poseen similitudes clinicas y
radioldgicas; por ende, el enfoque diagnodstico es
multidisciplinario debido a las implicaciones pro-
nosticas y terapéuticas. En nuestra paciente, lo con-
veniente hubiera sido realizar una biopsia de la masa

CASO CLINICO

selar para establecer diagndstico de certeza, pero los
riesgos hemorragicos posteriores a su reseccion li-
mitaron el mismo.

El cuadro clinico es asintomatico hasta que se pro-
duce la compresion de las estructuras subyacentes.
La sintomatologia mas comun es: cefalea (70%),
diplopia (65%) y alteraciones oculares (10%) como
amaurosis, fotofobia, ¢ la pardlisis de los nervios
craneales (III, IV, VI). Asimismo, pueden surgir
padecimientos de riesgo vital como rinolicuorrea,
meningitis o absceso cerebral!®. En contraparte,
el adenoma pituitario se manifiesta con cefalea (19-
75%) y defectos campimétricos visuales por efecto
de masa.

En el plasmocitoma intraselar, el funcionamiento
de las células de la adenohipdfisis estd preservado o
afectado levemente, a pesar del grado de infiltraciéon
y de destruccion del clivus.  Sin embargo, existen
reportes de casos con hiperprolactinemia o hipoti-
roidismo de modo infrecuente->*>>10),

Los tumores pituitarios tienen analogia radiologica
con el plasmocitoma intraselar. Muestran lesiones
homogéneas y delimitadas tanto en la RMN como
en la TAC (isointensas en T1 y de alta intensidad en
T2) y pueden desarrollar destruccion 6sea®®.

El plasmocitoma extramedular solitario es menos
frecuente que el plasmocitoma dseo solitario, con

Figura 2.
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mejor pronostico en general. Los factores pro-
nosticos que predicen progresion a mieloma son el
tamafio (> 5 cm), B2 microglobulina > 3,5 mg/L y
localizacion distinta a cabeza y cuello®.

En el caso del plasmocitoma dseo solitario, los fac-
tores predictores de progresion son el ratio alterado
de las cadenas ligeras libres, B2 microglobulina > 3,5
mg/L, células clonales en medula dsea, expresion de
BCL2 y c-myc por inmunohistoquimica, edad > 60
anos, afectacion del esqueleto axial e inmunoparesia®.
En nuestra paciente, bajo el criterio de un cuadro de
plasmocitomas multiples sumado a ciertos factores
de riesgo de evoluciéon a mieloma activo (tamafo,
localizacién, B2 microglobulina elevado) se prefirié
un tratamiento sistémico; posponiendo la radiote-
rapia local como complementaria si fuera necesario.

Conclusion
El plasmocitoma intraselar se caracteriza por
lesiones de pares craneales (especialmente el VI

par), funcién conservada pituitaria anterior, des-
truccion del piso selar, sangrado masivo a la resec-
cion (altamente vascular con dificultad de remover)
y reforzamiento con el contraste®*”.

Dentro del diagnostico diferencial tenemos al ade-
noma pituitario no funcionante, cordoma del clivus,
prolactinoma invasivo, carcinoma pituitario o me-
tastasis.
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