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IHTRODUCCION

Los tumores orbitarios de células plasmiticas se pue
den dividir segin Wiltshaw(l4)en:1l.-~Pseudotumores de células
plasmdticas log cuales se originan generalmente en la conjunti
va.Son tumores benignos asociados a procesos inflematorios crg
nicos y se observa histoldsicmmente wn: mezela de otras ¢élu—-
lag inflamatorias. ‘

4 2.-E1 plasmocitoma extramedulaf es un tumor locali -
zado & Srbita,no estd afectada la médula bsea y no estd asocia
do.a una gamopatfa monoclonal (Busse 1975)(6) por lo que pare-
cen ser inmunolégicamente inactivos.Sin embargo algunzs veces
egtos lbwaores son manifegbaclionns preliminares de un mielona
mfltiple(2),de hecho en la serie de Dolin y Dewar(4) el 253
de los casos diagnosticados como plasmocitomas habfan desa-
rrollado mieloma multinle & los 10 afios del tratamiento.

3.-%1 mieloma miltiple es un proceso maligno de cé-
lulas plaswmdticas csracterizado por la produccién de parapro-
tefnas homogéneas en sangre y/o orina gue puede invadir médu-
1o ésea,producir lesiones osteolfticas o formar depbsitos ex-
tradseos.

Recientemente(l4)se han subclagificado los plasmoci-
tomas en:l.-Mieloma solifario de hueso y 2.-Plasmocitoma extra
medular localizado.De acuerdo a esta clasificacién en cuatro
geries combinadas de twnores orbitarios revisadas por Fodman
¥ Font(lz)se.encontraron golo 4 plasmocitomas extramedulares
localizados en 1975 tumores,lo cunl representa una ineidencia
de 0,2 de todos los tuwnores orbitarios,Si nos =pegamos a es-

2 clagificacidn,
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3in eabargo no existe en la literatura un rigor pa-
ra definir y diferenciar el plasmocito.az extrumedular del
plasmocitoma solitario de hueso o de la mielomatosis dise-
minada o mieloma miltiple,pudiendo confundirse algunos casos
de mieloma mfltinle con diseminacién orbitaria tardfa como
plasmocitoma extramedular o al contrario hacer wn diagndstico
iniecial de plasmocitoma extrzaedulor y posteriormente compro

bar que se trataba de una de las primeras manifestaciones de

un mieloma wiltiple como demostraron Ewin y Foote(4)en 1952

al comprobar que una tercera parte de sus pacientes con plas-

-mocitoma extramedular en realided padecfan mieloa miltiple.

Los plasmocitomas extramedulares que ocurren en los
tejldog blandos de la Srbita son raros.Estas lesiones general-
mente se presentan como lesiones solitariag de vias respirato-
rias superiores,cavidad oral o tracto gastrointeatinzl.Su loca
lizacién mds frecuente es en cuello y cabeza.Wiltshaw(14)repor
ta que entre un 75 y 905 de estos tumores se presentan en ca-
beza y cuello y de estos las dos terceras partes se localizan
en nariz,senos paranasales y nagsofaringe,

Se han descrito casos de involucracién orbitaria

v por PFrancois(1949)(4),McEvoy(1949),J5im(1955),Bartkowska(1964),

Jain(1964),Dabari(1972) ¥ otros(4).

Pahor(9)encontrd un caso de plasinocitoma extramedu-
lar por cada 40 casos de mieloma miltiple.Con preferencia por
el sexo masculino de mds de 3 por uno el femenino.Con una ma-
yor inéidencia entre la cuarta y sexte décaaas nudiendose pre.
sentar sin embapo a cualquier edad.Su cado mds joven tenfa 7
afios,
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OBJETIVO3

Los objetivos pronuestos en sgte Hrabajo van encami-
nados primero a que el clinico conozca esta entidad nosolégica
rara y la tensa en cuenta en el diezndstico diferencial de las
alteraciones de 6rbita especialmente cuando agotd las posibili
dades.diagndsticas mds frecuentes.

Sersundo:cue pueda orientarse respecto a los métodos
que requerird para lleger a undiagnéstico preciso con el me-
nor tiempo posihle y el mfnimo de estudios de laboratorio y
paraclfinicos,Evitando gasto al pacienta ¥y sabrs todo 12 inco-
modidsd y el peligro de ciertos estudios invasivos.

Tercero:Conociendo el comportanmiento de esta neo-
plasia'evitaré 1la conducta agresiva que requerirfan otro ti-
po de padecimientos que se confunden con ella(linfomas,cloro-
mas ete.),

Por dltimo al tener en cuenta este diagnéstico se
documentard mds ampliamente'el padecimiento y podrd{ conocer-
se mejor su clasificacién y comportamiento bioldgico asf
como su mane jo y posible profilaxis'ya que en el momento ac-~
tuel existe confusidn sexin diversos autores en cuanto estos
datos,’

Para ilustrar lo anterior presentamos un cagso de

Plasnocitoma extramedular orbitario estudizdo en la Unidad

‘  de Oftalmologfa de Hospital General de México en el cual

.ée'pudo 1legar al diagnéstico trds casi dos meses de egtudio

axhoustivo contzndo con oyudc de distintos serviecios y mdl-

tiples estudios,.
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PRESENTACION D<L CASO:

Paciente masculino de 38 afios de edud que ingresa
en calidad de urgencia z la Unidad de Oftalmologfa del Hos-
pltel General de México S.S5.A. el 28 de Junio de 1981 por
haber recibido tres dias antes traumatismo directo sobre el
0jo izquierdo al caer sohbre una piedra.Presentd un cuadro
de dolor,inflamacién palpebrzal que causalptosis,equimosis y
pperdida de la visién en dicho ojo.Sin embargo el paciente
refiere el inicio de su padécimiento ocular aproximadamente
geis afios antes;con exoftalmos bilateral progresivo acompafiedo
de edema palpebral,adenomegalias en cuello,axila e Ingle sin
efectar el estado general.A la exploracién ocular en el momen

to de su ingreso presentaba exzoftalmos y edema palpebral bila

teral mfs marcado en ojo izquierdo.En el ojo derecho se obser

v exoftalmos directo,parcialmente reductible,né doloroso.Ila
movilidad ocular no mostraba limitacién.Segmento anterior:red
vagcular subconjuntival en cuadrante temporal inferior,Fondo
de ojo sin alteraciones,Visién:20/30.Tensién ocular de 17 mn,
de Hg., por aplanacién.Campo visual normal.

'En el ojo izquierdo se identific6 equimosis,edema y
ptosis pelpebral,costra hemédtica en borde libre de pérpados y
dolor intenso al intentar abrirlos,limitacién de la movilidad

por el dlor.Ia conjuntiva auemftica protrufa sobre el pdrpado

‘inferior,hiperemia intensa de la conjuntiva bulbar,cérnea e--

dematosa y opaca,hifema total,se observd laceracidn escleral

en limbo esclerocorneal a nivel temporal superior.Fl ojo se

'tocaba duro.Se palparon adenomegalias cervicales,axilares e

inguinales,mdltiples,semiduras,méviles,n6 dolorosa y né fi-

.. Jas a planos profundos.



El paciente es campesino del estado de Michoacdn'y
no refiere antecedentes de importancia para su padecimiento,

Con diagnéstico de oftalmopatfa distiroidea y he-
rida perforante de globo ocular izquierdo se inicié tratami
ento con Penicilina G Sédica y Dicloxacilina.

Los exdmenecs de laboratorio reportaron:biometrfa
hemdtica,quimica sansufnea,pruebas de coagulacibn,exdmen ge-
neral de orina y pruebas de funcionamiento hepdtico dentro
de lo normal.Grupo O rh +.la bisqueda de proteinas de cadena
pesada en orina fué'negativé.Una puncibn de médula 4sea se
reportd normal.FEl perfil tiroideo fué normal.

Se tomo biopsia de ganglio linfdtico axilar,el
diagnéatico del estudio histopatolégico hecho en otro ser-
vieio reporté hiperplasia linforreticular unicamente.la e-
lectroforesis da proteinas se encontré dentro de lo normal,
Ia cuantificacién de inmunoglobulinas por el método de in-
munodifusién radial en agar mostré:Igh 1600 mg. /100 ml,
(normal 881 a 1519),IgM 170 mg./100 ml.(normal 40 a 150),
IgA 310 mg./100 ml, (normal 160 a 402),La cuantificacién de
la fraccién 3 del complemento por el mismo método reporté:

C 3.:63 mg./100 ml.(normal de 123 a 167).La valoracién de
la respuesta inmune celular,por medio de intradermorresc-
éiones,usando como antigenos:PPD (2 U.7/0.1 c.c.),Candidina
¥y Varidasa (100 U./0.1 c.c,) e in vitro por medio de la IN-
HIBICION DE LA MIGRACION DE LEUCOCITOS (14IF) ,usando los mig
mos apt{genos ¥ la bisqueda de rosetas T y B resulté normal.
‘ las radiografias simples de c¢rdneo y huesos largos
né mostraron elteraciones patolégicas.En la tomograffa axial
éomputada se observé un marcado engrosamiento de los miscu-

los extraoculares.



Bl diammébstico presuntivo fué dé:3Indrome orbitario
bilateral probablemente secundario a proceso linfoproliferati
Vo,

EVOLUCION: Aproximadamente tres gemanas después de s
ingreso el cuadro inflamatorio del ojo izquierdo habfa cedido
pergistiendo dolor y ojo duro a 1a palpacidn,débido a esto nds
la pérdida de visién y profilaxis 4 una qftalmia simp4tica sc
decidid enuclear el ojo.ILlevandose a cabo'el 23 de Julio con
dificultad técnica debido al- gran awnento de volumen de los
misculoa extraoculares.La pieze quirdrgica se colocd inmedia-
tamente en fijador de Bouin y se envid al Departamento de A--
natonfa Patolégica de la unidad,

Recibimos el resultado del estudio el 10 de Agosto
el cual reportaba lo siguiente:

Descripeién macroscédpica:Fijado en Bouin se recibe un globo o
cular que junto con la grasa retrorbitaria mide 20x22x30 mm,
Del polo posterior se separan dos casquetes,identificando el
nervio 6ptico con los vasos centrales del mismo congestivos y
la grasa perineural.En un extremo de esta se observa una hemo
rragia reciente. v

| En vista del fijador usado la consistencia del glo-
bo ocular es pétrea,uno de los misculos extrfnsecos que se ob
servan se corta y se coloca en cdpsula por separado nara su

estudio en parafina,Bl resto 4-1 globo ocular impregnado de u

‘na coloracién amarillenta permita ver la cdrnea que es opaca

Y midg'11x9.5 mm.En el limbo esclerocorneal ge aprecian cuatro

' fragméntos de hilo de seds,que se geparan.,fstos se encuentran

en fntima relacién con tejido anfractuoso e irregular del lim
bo esclerocorneal.\ la transiluminacidn el ojo né permite el

paso de la luz.
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~La tomozraff{a computada muestra el engrosaniento de
misculos extraoculares,

los
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Bl ojo se corta en wn sentido horimomtzl en un sgzy
mento principal y dos cagquetes,®n el segmento principal y a-
barcando todo el eagpesor del corte,se encuentra una herida pe
netrante a globo ocular en el limbo esclerocorneal gue permi-
te 1a salida de algunas estructuras intraoculares pigmentadas,
anue corresponden a parte de la vdvea.No se identifica el cris-
talino y né hay cdmara anterior o posterior.la cdmara vitrea
se encuentra ocupada por la retinz,desprendida,formando una
"yr v dirigida hacia el sitio de la herida.Por debajo de la
retina hay una hemorragia reciente organizada que forma un
codsulo en el polo posterior.El resto de las estructuras se
encuentra teiildo por el Bouin,
Descripeién microscépica:En los cortes estudiados se identifi-
ca un globo ocular deformado por la presencia de unz cicatriz
de herida penctrante a globo ocular,que atravieza la esclerd-
tica y permite la salide de material intraccular.lm deforma -
cidn ndemds estd dada por la presencia de nédulos formados
por linfocitos,monocitos y principalmente por células plasmd-
ticas,estas sin alteraciones en su forma,dimensiones,estructu
ras y capacidad tintoreal,que ge encuentran en fntima relaci-~
én con las capas superficiales de la egclerdtica en toda su
extensidn,las estructuras del polo posterior del globo ocular
¥ fundamentnslmente con los tendones de insercidén y misculos
extrooculares del globo ocuvlar.Log fibrag de loms diferentés
nﬁgculos estriandos nuedan parcialmente seperadas por el pro-
ceso descrito,produciendo una dismim.:ién en la capacidad
tintoreal 'de las mismas,ondulacién y cambio de direccidn,as{
como irregularidades en sus estriaciones.Hay vasos sanguthe—
0S8 de gran volumen congestivos y vmsos equefios de neoforag-

cién,
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Ademds de la disposicién nodular 4z 1los cdlulas nlosndticag y
e3engos linfocilbos también se distribuyen en manguitos neri—-—
voseularss.in relacidn a estas zonas se encuentra también in-
filtracién grasa;de lns egstructuras oculares solo es posible
observar la cérnea con el epitelio edematoso y copas superfi-
ciales de gqueratinn,.La membran: de 3ovman rota y con =zus fi -
bras disociadas.El estronn corneal edematoso en Intimo contac
to con-la membrana basal de la cdpsula dcl cristolino,Esta
membrans desaparece en el polo posterior ¥ se relaciona con
pigﬁento uveal,tejido fibroso y la retinz de la que solo per-
sisten restos con atrofia y sliosis marcada.Lo anteriormente
descrito forma una masa uniforme que ocupa toda la cavidad o-
cular.Bn algunos cortes se observan framuentos de conjuntiva
infiltradog del proceso"inflamatorio crénico” descrito.
Diagnéstico:Plasmocitoma extramedular de la cavidad orbita-
rip del ojo iznuierdo,que invade misculos exlraoculares y ca-
pas superficiales de esclerftica y conjuntivajcicatriz de he-
rida penctrante a globo ocular en limbo esclerocorneal;ruptu-
ra de la cdpsula del cristalinojavulsién parcial de las estru
cturas intraoculare;;fibrosis intraoccular;desprendiaiento com
pleto de retina con atrofia y gliosis;infiltracidn grasa de
‘iosvmﬁsculos extraoculares con atrofia por compresién,

Con este diaéndstico histopatolbgico se decidid i-
niciar tratamiento ambulatorio con un esquema consistente en:
‘Prednisolona 10 mg.por via oral cada 24 horas durante tres se
manas, La cuarta semana se suspende la prednisolona y se apli-
vdan 20 unidades de ACTH de larga accién por via intramuscular
en dos ocasiones con tres dias de separacién,

E1l paciente acudid a consulta un més después aprox-

. imadamente,clfnicamente no se encontré cambio en su cuadro.El

‘paciente refirié que inicid el tratamiento con predniéolona Y
‘que durante este el nofd disminucién en el exoftalmos,pero



aue né pudo obtener ACTH y abhandond el tratamiento.En la Uni-
dad dec Oftalmologfa se le proporciond ACTH y se le indicé el
mismo esquema.Se le cité al més.El paciente no se ho presgen-

tado a consulta desde entdnces,
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Poto 3.-Aspecto posoperatorie del paciente.
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Foto 4.-Detalle dcl ojo derecho del nnciente al ser do

do de alta,



DISCUSION

El hallazzo de un plasmocitonz exbroiedulsr loeall-
sado es raro,mcho nds cuando este se encuentra en la Srhita.

freneralmente ¢l diagndstico de plasnocitoma extra-
medular reportado por el histonwtdlozo tonz por sorpresa al
clfnico y& que no existen datos caracterf{dticos que orienten
- ol diagndstico por el aspecto clinico wnicamente,Por lo tanto
debemos tomar en cuenta cue la unica rrhera de liegar al diog
néstico de plasmocitona extramedular es por amedio de la biop=
gia ¥ un buen estudio histopatolégico,ni la clinica ni toda

una bateria de estudios paraclinicos y de gabinete nos podrdn

dar este diamgndstico.
i Una vez recibido este diagnéstico en el reporte de
el histopatdlogo,el clfnico estd obligado a investiszar exhaus
{ tivamente la presencia de un inieloaz multiple generalizado.
N Azar y Pottér(l)estipulan gue el criterio para llegar al diag-
nfstico de plasmocitoma extramedular estriba en el reporte his
topatoldgico aunado a zusencia de lesiones radioldgicas en el
ragtreo esouelético,puncidn esternal: normal,ausencia de prote -
inas de cadena pesada en orina y ausencia de otras lesiones,
Lo aue es més algunos dutores(G,B v 13)disputan la validez de
el diasméstico basados en que sin autopsia o estudio contfmo
por un perfodo largo ningdn caso de plaswmocitome extramedular
1 puede ser probado indefinidamente,le manifestacidén extrameduls=
: ar pueden preceder durante largo tiempo una mielomatosis cli-
{ ni camente oculta (2).furzel(8)dice que solo se nuede aceptar
el dingﬁdstico de una lesidn cono cste si 2l rastreo esouclé-
tico no se encuentran tros dendsitos por lo .aenos un afio deg

pues de hecho el diagnéstico,
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Cuando ocurre la diseminncién del plasmocitona se ig-
nora si ests se debe a metdstasis o a2 un oriren multicéntrico.
Dolin y Devar(9)efectuaron un estudio respecto o las diferen-
tes moneras de evolucidn de estos tumores en sensral:de 21 pa
cientes con diégnéstico histopatoldgico de plasmocitona extra
medular,12 se encontraban asintomdticos de 5 a 10 aflos despues
del tratamiento,4 permanecfan vivos pero con sintomatolozfa 7
5 murieron a2 causa de mielowna miltiple.El tiempo de evolucién
puede ser prolongado vd que‘pacientes con tumores ¥nicos han
sobrevivido durante 10 o 12 adios antes de que por fin el pro
ceso se disemine,

En la 6rbita si el tumor es benigno(4,10) este cre-
ce lentamente,es blando e indoloro y produce exoftalmos;el
tipo maligno crece rdpidamente frecuentemente es doloroso ¥
tiende a invadir tejidos circunvecinos.

Histolégicamente el tumor estd compuesto principal-
mente por células plasmdticas(1l2)en un estroma delicado y esca
go.Las células pueden ser de aspecto completamente normal o
presentar nicleos eccéntricos con un halo paramuclear y pre-

gentar la cronatina distribuida en rueda de carreta.BEn las va-

riedades malignas las celulas se encuentran agrupadas de mane-

ro compacta ¥ se pueden apreciar celulas plasiocitoideas(5),
en general,sin embargo,ls diferencia no esg clara y dependerd
b4sicamente del comportamiento bioldgico del tunor.Tl diagndg

tico diferencial con un pseudotumor inflomatorio granulo.i2atoso

~dependerd de la ausenciaz de otro tipo de células inflamatoriag

1ﬁ delicadezn del eétroma y las caracterfsticas de los vasos
sanmineos,

Tanin(7)y dDonrddszon(2)ranortan la utilided d=: 1o to-
mografia axinl computada,né para el diazndstico sino par:z lof

calizar v delimitar la lesién una vez obtenido el dinsnéstico



histopatolbsico ¢ instituir tratmaiento ya sea auirdrgico o por
rndinciones,

La terapedtica recomendada por los diferentes auto-
res ostd sujeta 2 contraversias,la rareza del tumor hace difi-
cil que un solo ceuntro médico acwmle un nimero suficiente de
cazos que sea estad{sticamente v4dlido.

Se ha recomendado lan cirujia,radioterapfa v hasta el
uao de esteroides(lortada 1970).

Helmuz en 1964(1)revisd los resultados del tratamien
to mediante la extirpacidn ﬁuirﬁrgica,radincion ¥y la combina-~
cidn de ambas;concluyendio aue né podfa demostrar uns diferen -
cia estadisticamente importante entre ambes.Wds bien el método
de'tratamiento estard dado por el gitio afectado y 1la respues-
tn.3isgon(l)recomiendz cuando es posible la exicibén loczl con
electrocoagulacibén amplia del lecho twnoral y los bordes y

prefiere reservar la radiacidn en caso de recurrencia

RESUMEN

Se efctud un= revisién de la bibliograffe y se a-
nalizé un caso de plasmocitoma extramedular de Srbita,Obser-
vindose la dificultad para llegar o un diagnéstico clinica-
mente asf{ como la controversia nue.existe gsobre la clasifi-
cacibn y manejo de este tipo de bumores,as{ como lo impre-~
dceible de nu comportaamiento bioldgico ¥ 1z nula orientzeidn
sne nos proporcionn la clinica ¥ adn ¢l estudio histopatold-

rmico parn predecir la evolucidn y elegir un tratamiento.
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