NOTAS CLINICAS
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Se presenta un caso de plasmocitoma éseo solitario, origi-
nado en el primer arco costal izquierdo en un paciente varén
de 45 afos de edad, que se inici6 como un sindrome de
Horner. La radiografia del térax, la gammagrafia, la TAC y la
arteriografia mostraron una sombra de caracter tumoral en la
pared costal izquierda. Los estudios clinicos y analiticos de la
extension no pusieron de manifiesto la existencia de enferme-
dad en ningun otro nivel. El tratamiento consisti6 en la exére-
sis quirirgica y radioterapia postoperatoria. El estudio histo-
Iégico de la tumoracion fue compatibie con un plasmocitoma
costal. Actualmente, 2 afios después, el paciente se encuentra
asintomatico, libre de recidiva y sin evidencia de enfermedad
generalizada.

Arch Bronconeumol 1994; 30: 410-413

Horner’s syndrome associated with solitary
bone plasmacytoma in the first rib

A case of solitary plasmacytoma originated in the left first
rib in a 45 year male is presented. The initial sintomatelogy
was a Horner’s syndrome. A chest X-ray, gammagraphy, TAC
and arteriography showed a tumor shadow in the left chest
wall; no evidence of plasmacytoma after clinical study found
use where. The treatment was surgical excision and postsurgi-
cal radiotherapy. The histological investigation revealed a
plasmacytoma of the rib. The patient have been followed for
two years. The patient is asymptomatic, without evidence of
local recurrence and systemic spread of the disease two years
after treatment.

Introduccion

El sindrome de Claude Bernard Horner o sindrome
de Horner (SH) es un cuadro clinico integrado por
miosis pupilar, ptosis palpebral y enoftalmus, y mas
inconstantemente por calor y anhidrosis facial ipsila-
teral, traduce la afectacién unilateral de la via simpa-
tica en cabeza y cuello'.

El plasmocitoma 6seo solitario (POS) es una lesion
tumoral que se encuadra en las discracias de células
plasmdticas (células B), las cuales incluyen diversas
entidades diferenciadas por su capacidad secretora de
una inmunoglobulina (Ig) monoclonal o “componente
M”, agresividad clinica y limitacién topogréfica.

El origen de la proliferacién clonal suele ser la mé-
dula 6sea, donde da lugar a diversos tumores como el
mieloma multiple (MM), o excepcionalmente unicos,
como el POS. Sin embargo, también pueden originar-
se en los ganglios linfaticos, tejidos blandos o vias
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respiratorias altas, dando lugar al plasmocitoma ex-
tramedular’.

El cardcter definitorio del POS es que, ademads de
ser una neoplasia dsea solitaria, no afecte primitiva-
mente a tejidos blandos, por lo que su diagndstico
exige descartar el que no sea una expresion localizada
acompanada de un MM34,

La neuropatia autondémica selectiva secundaria a
una gammapatia monoclonal maligna es un proceso
excepcional, no descrito en la literatura médica revi-
sada. Por este motivo hemos creido interesante la
comunicacion de un caso de plasmocitoma oseo soli-
tario, que se manifesté inicialmente como un sindro-
me de Horner.

Caso clinico

Varén de 45 aiios de edad que acude por presentar, desde
hace 2 meses, caida palpebral izquierda, hundimiento ocular
y sensacion de calor en el mismo lado de la cara. También, y
desde hace un mes, aqueja dolor en el vértice del hemitérax
izquierdo que aumenta con la tos. Es fumador de un paquete
de cigarrillos al dia. A la exploracion se encontré un paciente
en buena situacion clinica con asimetria facial por ptosis
palpebral izquierda, enoftalmus y miosis pupilar, sin otra
alteracion en la exploracién clinica.

58



J.J. CARVAJAL BALAGUERA ET AL.- SINDROME DE HORNER ASOCIADO A PLASMOCITOMA OSEQ SOLITA. .
DEL PRIMER ARCO COSTAL

Fig. 1. Radiografia de térax. Se aprecia una imagen esférica en el vértice
pulmonar izquierdo que puede corresponder a una tumoracién de origen
costal (flecha).

Fig. 3. Ateriografia de la arteria subclavia izquierda. Se observa un drea
hipervascular en el vértice pulmonar izquierdo, recibe vasos de la arteria
mamaria interna, del tronco tirocervical, asi como de la arteria cervical
ascendente, y estd en intima relacién con el primer arco costal (flecha).

En el hemograma destacaba: Hb, 16,2 g/di; leucocitos,
8.600 ml con férmula normal; VSG de 13 y 31; indice de
Katz de 14,2; recuento de plaquetas y coagulacion normales.
Glucemia, 4cido drico, perfil hepatico y renal como sedi-
mento urinario fueron también normales. La radiografia del
térax (fig. 1) mostré una imagen de masa en hemitdérax
izquierdo. La TAC (tomografia axial computarizada) (fig. 2)
y la arteriografia de la subclavia interna (fig. 3) confirmaron
la presencia de una lesion expansiva a este nivel.

Se procedid a la intervencidon quirirgica, encontrandose
una tumoracion que afectaba a casi toda la primera costilla
desde la articulacidn costovertebral hasta la extremidad es-
ternal, sin comprometerlas, con bordes definidos y sin infil-
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Fig. 2. TAC de tdrax. Se aprecia una imagen de masa en el vértice
pulmonar izquierdo que al primer arco costal. La densidad corresponde a
tejido blando contornos definidos y bordes esclerdticos (flecha).

Fig. 4. Pieza quirtrgica. Se aprecia una masa tumoracion que destruye casi
todo el arco costal. 4) Primera costilla; B) segunda costilla,

tracion aparente de las estructuras vecinas. Se hizo extirpa-
¢ion y desarticulacion de la primera y segunda costillas, del
musculo intercostal y de la pleural parietal (fig. 4). En el
postoperatorio presentd dolor del hombro y anestesia en el
borde interno del antebrazo izquierdo, que se interpretaron
como cambios posquirirgicos. El examen microscopico de
la pieza fue compatible con un mieloma de células plasmati-
cas de costilla (fig. 5).

Posteriormente se practicé estudio de extension, siendo el
hemograma, calcio y LDH, el rastreo 6seo por radiologia
convencional, la biopsia de médula 6sea y la TAC de base
del crdneo normales. Proteinograma en plasma: PT, 6,9 g/dl;
Alb, 62%:; porcentaje globulinas: alfa-1, 4,5; alfa-2, 9,3; beta,
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Fig. 5. Descripcion microscépica (HE, x 200). Tumoracién constituida por
células plasmiticas en diferentes estadios de maduracion. Se aprecian
dreas de células con micleos atipicos y formas binucleadas consi en
un mieloma de células plasmaiticas de costilla.

11,8; gamma, 12,5; cociente Alb/Glb, 1,62. Igs (mg/dl): IgA,
335; IgG, 620, e IgM, 135. No se detectd proteina de Bence-
Jones en la orina.

Se realizé radioterapia postoperatoria con Co 60 (50 Gy).
El paciente estd asintomatico y en respuesta clinica comple-
ta después de 24 meses.

Discusion

La etiologia del SH es multiple y variada’. La causa
mds frecuente es la extension regional del carcinoma
broncoalveolar del vértice pulmonar en el torax, por
continuidad o metdstasis a los ganglios regionales.
Especialmente, los tumores originados en la cisura
pulmonar superior o tumor de Tobias-Pancoast. Este
tumor afecta C-8, D-1 y D-2, con dolor en ¢l hombro
que se irradia al borde cubital del brazo, a menudo
con destruccion radioldgica de la primera y segunda
costilla®. Curiosamente, nuestro enfermo no tenia al-
teraciones sensitivomotoras en el miembro superior
izquierdo en el comienzo de su enfermedad, mientras
que si referfa anestesia en el borde cubital del antebra-
zo en el postoperatorio inmediato.

Otras causas son los tumores costales, del mediasti-
no (linfoma, cédncer de eséfago, neuroblastoma), neu-
motorax, aneurisma del cayado aértico y ganglioneu-
roma del ganglio estrellado’™.

También puede ocurrir en patologia extratordcica,
como pueden ser en lesiones de la médula cervical o
de las raices espinales en los segmentos C-8 a D-1
(sindrome de Dejerine-Klumpeke), enfermedades del
tronco cerebral'® y en hemorragias taldmicas!'.

Con menos frecuencia aparece asociado a tumores
de cuello (tiroides y paratiroides) y a traumatismo
cervical, ya que pueden provocar diseccién de la arte-
ria cardtida interna o de las arterias vertebrales!'!3.
Muy raramente puede ser congénito'*!>. El trastorno
suele ser unilateral, siendo la bilateralidad sinénimo
de afectacion intraencefdlica.

Por otra parte, el POS es una entidad infrecuente,
representa del 3 al 5% de todas las gammapatias mo-
noclonales'é, segin Burt y et al'” afecta mds a varones
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que a mujeres, con una relacion de 2,4:1, y la edad de
presentacidon oscila entre los 35 y 75 afos, con una
media de 59 afios. Generalmente compromete colum-
na, craneo, hueso maxilar, pelvis, costilla y fémur!'®'%.
Ocasionalmente, crdneo®?° y hueso maxilar?!?2. Sélo
en el 25%'® de los casos se detecta el componente “M”
en baja concentracién, que rara vez excede los 2 g/L.
Responde en gran medida a la radioterapia; puede
recidivar en otras localizaciones Oseas, o bien evolu-
cionar hacia MM?3,

Las manifestaciones clinicas son generalmente ines-
pecificas y dependen de su localizacién, tamafio y
grado de afectacién de estructuras vecinas. El dolor
6seo es uno de los signos capitales; aparece en el 92%'’
de los casos, aumenta con los movimientos y ocasiona
un estado de inmovilidad que empeora el cuadro.

Los sintomas neuroldgicos somaticos derivados de
la expansion locorregional son habitualmente los pri-
meros en aparecer y se caracterizan por un dolor
radicular, debido a la compresién o infiltracién de la
médula, de las raices y de los cordones nerviosos
periféricos. Posteriormente, debido a su crecimiento
local, puede afectar la via simpética. Mientras que, en
la observacién que describimos, la tumoracién se ma-
nifestd en principio como una lesién simpatica primi-
tiva, lo cual constituye un hecho singular, de interés
clinico relevante.

El diagnéstico de extension de la enfermedad es el
pilar basico para establecer el prondstico y planificar
el tratamiento. La mayoria de los enfermos no presen-
tan pico monoclonal demostrable en sangre u orina,
como en nuestro enfermo, debido a una baja masa
tumoral. No obstante, la presencia de “componente
M” no descarta el diagnéstico de POS primario, ni
predice el ulterior desarrollo de un MM, aunque un
pico importante sugiere una gran masa tumoral y, por
tanto, enfermedad generalizada®*2¢,

El hemograma con VSG, perfil hepdtico y renal,
ionograma, inmunoelectroforesis de proteinas en san-
gre y orina, el aspirado o biopsia de médula dsea y el
estudio radioldgico del esqueleto deben realizarse
para el diagnéstico de extensién. TAC y RM (resonan-
cia magnética), ante imdgenes sospechosas de metas-
tasis?"!7,

Los objetivos del tratamiento serdn disminuir la
masa tumoral, mejorar la sintomatologia dolorosa e
impedir las complicaciones. El tratamiento de elec-
cion es la exéresis quirurica y radioterapia postopera-
toria. La remision tras la radioterapia local con una
dosis de 40-60 Gy suele ser total y el “componente M”
desaparece?®. Sin embargo, en reducido grupo de en-
fermos, el componente M disminuye con lentitud o
desaparece inicialmente para retornar al cabo de unos
pocos meses, debido a una afectacidén oculta de la
médula 6sea. Estos enfermos responden adecuada-
mente a la quimioterapia'®?°.

La supervivencia a los 5 afios es del 38% en la serie
de Burt y et al'” y del 65% en la de Wiltshaw?, y se
mantiene en cifras similares a los 10 afios. El caso que
presentamos estd libre de enfermedad a los 2 afios del
diagnostico.
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