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RESUMEN

Presentamos un caso de un paciente masculino de 44 afios, portador del virus de inmunodeficiencia
humana, quien se present6 en el Servicio de Hematologia del Hospital Doctor Rafael Angel Calderdn
Guardia con fracturas patoldgicas recientes, lesiones Oseas, anemia y deshidrogenasa lactica elevada,
sin hipercalcemia ni elevacion de proteinas séricas. La evaluacion del liquido cefalorraquideo mediante
citometria de flujo mostré células plasmaticas con restriccion de cadenas ligeras e inmunofenotipo
patologico, las cuales no fueron detectadas en médula 6sea. Biopsias en brazo y espalda revelaron
células plasmaticas con caracteristicas patologicas, sugiriendo un diagnostico de plasmocitoma
extramedular. Este caso ilustra la heterogeneidad en la presentacion de las neoplasias de células

plasmaticas, subrayando el aporte de la citometria de flujo en la identificacion precisa de la enfermedad.
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Extramedullary Plasmacytoma with Central Nervous System Involvement
in a Patient Positive for Human Immunodeficiency Virus

ABSTRACT

We present the case of a 44-year-old male patient with human immunodeficiency virus who was
admitted to the Hematology Service at Doctor Rafael Angel Calderon Guardia Hospital. He presented
with recent pathological fractures, bone lesions, anemia, and elevated lactate dehydrogenase, without
hypercalcemia or increased serum protein levels. Cerebrospinal fluid analysis by flow cytometry
revealed plasma cells with light chain restriction and a pathological immunophenotype, which were not
detected in the bone marrow. Biopsies from the arm and back demonstrated plasma cells with
pathological characteristics, suggesting a diagnosis of extramedullary plasmacytoma. This case
highlights the heterogeneity in the presentation of plasma cell neoplasms, underscoring the value of

flow cytometry in the accurate identification of the disease.
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INTRODUCCION

El plasmocitoma extramedular (PEM) es una neoplasia rara de las células plasmaticas que generalmente
se desarrolla fuera de la médula 6sea (MO). Aunque puede asociarse con mieloma multiple (MM), los
PEM ocurren en solo un pequefio porcentaje de pacientes, representando entre el 3% y el 5% de las
neoplasias de células plasmaticas.!

La incidencia de PEM se ha calculado en 0.09 por cada 100,000 habitantes en datos obtenidos en
Estados Unidos. Ademas, tiene una mayor prevalencia en hombres que se encuentran entre la quinta y
sexta década de la vida. El riesgo de metastasis a distancia o de progresion a MM, es menor al 30%.
Las metastasis usualmente ocurren entre 2-3 afios después de realizado el diagnostico inicial.> Los PEM
pueden ser una manifestacion inicial de MM, sin embargo, no ha sido dilucidado completamente la
razon de que algunos pacientes progresen a MM y otros no, aunque se cree que se relaciona con
diferentes perfiles moleculares de las células tumorales.®

A diferencia de otras malignidades hematologicas, la infiltracion de sistema nervioso central (SNC) no
es comun en las neoplasias de células plasmaticas, afectando a menos de 1% del total de casos. Sin
embargo, esta manifestacion se asocia con peor pronostico y una supervivencia total de 7 meses
posterior al diagnostico.*

El abordaje inicial de PEM es complejo, y se realiza mediante técnicas avanzadas como la citometria
de flujo, imagenologia e inmunohistoquimica, las cuales permiten identificar la infiltracion y las
caracteristicas patoldgicas de las células plasmaticas monoclonales.’

En pacientes con infeccion por Virus de Inmunodeficiencia Humana (VIH), el riesgo de desarrollar
neoplasias hematoldgicas, incluido el plasmocitoma, es mas alto debido a la inmunosupresion cronica,
la infeccion concomitante por virus como Epstein-Barr (VEB), y el uso de terapias antirretrovirales. En
este contexto, el diagnostico de plasmocitoma puede ser particularmente desafiante, ya que los sintomas
suelen ser inespecificos y pueden confundirse con otras manifestaciones comunes del VIH, como las
infecciones oportunistas.®

Por lo previamente expuesto, se considera relevante y se presenta un caso clinico de PEM con

infiltracion al SNC en un paciente VIH positivo.
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Presentacion del Caso

Se trata de un paciente masculino de 44 afios, con antecedente de infeccion por VIH con fallo en
tratamiento antirretroviral, toxoplasmosis en SNC con neuropatia optica, tuberculosis pulmonar y un
trastorno depresivo mayor, quien fue referido al Servicio de Hematologia del Hospital Dr. Rafael Angel
Calderén Guardia en San José, Costa Rica, con historia de fractura patologica en fémur derecho. El
paciente ingresd con cefalea y ataxia, sintomas que motivaron la realizacion de una tomografia axial
computarizada. Los resultados mostraron varias lesiones hiperdensas en el SNC, particularmente cerca
del mesencéfalo, junto con lesiones liticas en la clavicula derecha, radio y ulna izquierdos, y otras
lesiones Oseas en humero y fémur.

La biometria hematica mostré anemia moderada de 11,6 g/dL de hemoglobina, sin alteraciones
significativas en plaquetas o leucocitos. Los estudios bioquimicos revelaron una elevacion de
deshidrogenasa lactica en 461 U/L, proteina C reactiva en 0,609 mg/dL y velocidad de
eritrosedimentacion en 58 mm/h, pruebas de funcion renal y hepatica normales excepto la fosfatasa
alcalina levemente aumentada con un valor de 115 U/L, proteinas totales dentro del rango normal con
albumina levemente disminuida en 3,2 g/dL y valores normales de globulinas, calcio dentro de los
parametros normales. Seroldégicamente se detecta una beta 2 microglobulina elevada en 3,7 mg/dL y
una electroforesis de proteinas y cuantificacion de inmunoglobulinas dentro de los rangos normales, en
la determinacion de cadenas ligeras kappa el resultado es 492,0 mg/L y lambda 303,3 mg/L, con una
relacion kappa/lambda en 1,62.

Se procedi6 a realizar una puncion lumbar. El andlisis de la muestra de liquido cefalorraquideo (LCR)
mostrd células plasmaticas por morfologia, asi como, deshidrogenasa lactica elevada en 86 U/L y
presencia de microproteinas con 333 mg/dL, con cultivos negativos para patégenos infecciosos.
Posteriormente, la citometria de flujo revel6 la presencia de un 75.6% de células plasmaticas con
restriccion de cadenas ligeras Kappa y un perfil inmunofenotipico patologico con expresion de CD117
en ausencia de CD19 y CD27.

A pesar de la presencia de células plasmaticas neoplasicas en el LCR, la biopsia de MO vy la citometria

de flujo del aspirado no identificaron células plasmaticas con caracteristicas patologicas.
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Sin embargo, en biopsias obtenidas posteriormente de tejidos afectados en brazos y espalda a las cuales
se les realizo estudio por citometria de flujo, se detectaron células plasmaticas con inmunofenotipo
patolégico compatible con las observadas en LCR, lo cual confirm¢ el diagnostico de neoplasia de
células plasmaticas extramedular.

Con respecto al tratamiento, se indicoO quimioterapia con régimen combinado de talidomida,
ciclofosfamida y dexametasona; el paciente fue referido a radioterapia para irradiacion localizada.
Lamentablemente, el paciente fallecié meses después del diagndstico debido a complicaciones de la
enfermedad.

DISCUSION

El PEM es una neoplasia rara que puede presentarse de forma solitaria o como parte de progresion en
casos de MM. Aunque la localizaciéon mas comun de estos tumores es el tracto respiratorio superior
(80% de los casos), también pueden encontrarse en otras localizaciones, como en este caso, en tejidos
blandos de extremidades y espalda.’

En pacientes con VIH, especialmente en etapas avanzadas de inmunosupresion, se puede favorecer la
aparicion de neoplasias hematoldgicas, incluidos los PEM. La fisiopatologia que implica la generacion
del trastorno de las células plasmaticas no esta clara, pero puede estar relacionada con la estimulacion
cronica por VIH y otras coinfecciones virales, niveles séricos elevados de interleucina 6 y proliferacion
de linfocitos B inducida por el VEB. Algunas paraproteinas tienen especificidad monoclonal por los
antigenos del VIH, lo que sugiere que las proteinas virales, como la p24, estimulan directamente la
seleccion clonal de las células B.

Este caso ilustra la importancia del abordaje integral de estos pacientes en el cual, herramientas
diagnoésticas como la citometria de flujo son esenciales para la identificacion de neoplasias de células
plasmaticas. Es relevante destacar que en muchos casos de PEM puede no detectarse involucramiento
a nivel de MO, lo cual no excluye este diagnostico como ocurrid en este paciente.

El tratamiento del PEM generalmente incluye la radioterapia y, en algunos casos, la quimioterapia. La
eleccion de tratamiento debe basarse en la localizacion y la extension de la enfermedad, asi como en las

caracteristicas del paciente, como su estado inmunologico y la presencia de comorbilidades como el

VIH.®
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El diagnoéstico y manejo del PEM es complejo, especialmente en pacientes con comorbilidades como

infeccion por VIH. La citometria de flujo y el analisis inmunohistoquimico de biopsias de tejidos

afectados en los casos donde se detecten lesiones extramedulares son fundamentales para un diagnostico

preciso, incluso cuando los hallazgos en la MO no son concluyentes. Ademas, resalta la importancia de

un enfoque multidisciplinario para el abordaje inicial. A pesar de la rareza del PEM, es esencial que los

clinicos consideren este diagnostico en pacientes con fracturas patoldgicas, sintomas neurologicos y

antecedentes de inmunosupresion.

CONCLUSION

El plasmocitoma extramedular (PEM) es una neoplasia poco frecuente cuya presentacion puede verse

favorecida por estados de inmunosupresion, como en pacientes con VIH. Su diagnostico puede ser

desafiante, especialmente en ausencia de afectacion medular, por lo que resulta fundamental el uso de

herramientas como la citometria de flujo y la inmunohistoquimica. Un enfoque clinico integral y

multidisciplinario es clave para su identificacion y manejo oportuno. Dado su potencial para presentarse

en localizaciones inusuales y con manifestaciones inespecificas, el PEM debe ser considerado en

pacientes inmunocomprometidos con lesiones dseas o sintomas neurologicos.
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ANEXO

Lista de abreviaturas

CD: “Cluster” de diferenciacion
LCR: Liquido cefalorraquideo
MM: Mieloma multiple

MO: Médula 6sea

PEM: Plasmocitoma extramedular

SNC: Sistema nervioso central

VIH: Virus de inmunodeficiencia humana.




