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RESUMEN

La plasmocitosis cutdanea es un raro trastorno
caracterizado por una proliferacién benigna de
células plasmaticas maduras caracterizada
clinicamente por presentar lesiones eritemato-
violdceas multiples, usualmente asociadas a
hiperglobulinemia policlonal. Presentamos el caso
de un paciente de 54 afios de edad con numerosas
lesiones tumorales localizadas en cara; y también
placas situadas en hemitérax derecho y muslo
izquierdo, de color eritemato-violaceo, de dos afios
de evolucion. En sangre periférica se evidencié una
hiper -globulinemia policlonal. El estudio
histopatoldgico confirmo el diagndstico de
plasmocitosis cutanea, pues se observo un infiltrado
dérmico plasmocitario difuso, y con las pruebas de
inmunohistoquimica se demostré la expresién de las
cadenas ligeras kappa y lambda.

PALABRAS CLAVE
Plasmocitosis cutanea, hiperglobulinemia policlonal,
células plasmaticas.

Hospital General de Agudos Parmenio Pifiero
Varela 1301, Ciudad Auténoma de Buenos Aires,
Argentina.

Los autores declaramos no poseer conflictos de interés
Dra. CARMONA: dr.carmonafernanda@gmail.com

Recibido: 08/04/2020

Recibido primer Corrector: 04/02/2022
Recibido segundo corrector: 14/02/2022
Aceptado para su Publicacion: 13/03/2022

ABSTRACT

Cutaneous plasmacytosis is a rare disorder
characterized by a benign proliferation of mature
plasma cells presenting as multiple erythematous-
violaceous lesions, usually associated with
polyclonal hyperglobulinemia. We present the case
of a 54-year-old patient with multiple tumor lesions
located on the face; and also plaques located on the
right hemithorax and left thigh, of erythematous-
violaceous color, of two years of evolution.
Peripheral blood showed polyclonal
hyperglobulinemia. Histopathological study
confirmed the diagnosis of cutaneous plasmacytosis,
showing a diffuse dermal plasmacytic infiltrate, and
immunohistochemical tests showed the expression
of kappa and lambda light chains.
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CASO CLINICO:

Se trata de un paciente de 54 afios de edad, de nacionalidad argentina, quien consulta a nuestra
unidad por presentar una dermatosis de dos afios de evolucién, durante la anamnesis niega
antecedentes patoldgicos de relevancia, tanto personales como familiares.

Al examen fisico, presenta lesiones tumorales asintomaticas, distribuidas de la siguiente manera: |-
en la cara, multiples elementos de color eritemato-violdceo, asintomaticos, de consistencia duro
elastica, y una superficie lisa brillante, el pelo en la piel que recubre estos tumores esta conservado,
segun se pudo observar con el dermatoscopio (fotos 1, 2 y 3), II- en hemitérax derecho una lesién
tumoral eritemato-violacea, de superficie lisa, indurada y de bordes netos, de 3.5 cm x 2.5cm de
didmetro, en la zona hay otra lesion satélite de 1cm de didmetro, situada a las 11 horas de la
principal, ambas de caracteristicas idénticas, (foto 4), Ill- en muslo izquierdo, el tumor presente mide
de 4 cm x 2cm de didmetro, con una superficie abollonada, eritematoescamosa, alopécica y de
bordes irregulares (foto 5). Mientras que a la palpacién no fue posible objetivar ni hepato-
esplenomegalia, ni adenopatias.

Se realizaron estudios de laboratorio completos y una biopsia de las lesiones localizadas en cara y
torax.

En el laboratorio se evidencié aumento de los niveles tanto del colesterol total como del LDL;
proteinograma electroforético con proteinas totales de 8.49 g/dl (6.40-8.20g/dl), disminucién de la
albumina 5 g/dl (3.5-5g/dl), aumento de la beta 2 globulina 0.53 g/dl (0.20-0.50g/dl) y leve aumento
de gamma globulina 1.66 g/dl (0.70-1.60g/dl). El resto del laboratorio estaba dentro de los
parametros normales, incluidas las serologias para HIV, HCV, HBV, VDRL, mientras que la orina
completa tampoco revelé particularidades.

Se tomaron biopsias de piel de lesiones localizadas en cara y torax, cuyas micro-fotografias
mostraron una epidermis conservada, y en dermis un aumento de la celularidad a expensas de
células inflamatorias mononucleares dispuestas de manera perivascular, perianexial e intersticial
(foto 6), dicha proliferacidn difusa era a expensas de plasmocitos (foto 7).

Con las pruebas de inmunohistoquimica se demostré la expresion de CD138 y de las cadenas ligeras
kappa y lambda (fotos 8, 9 y 10).

La imagen histoldgica y el perfil inmunohistoquimico eran vinculables a un proceso de tipo reactivo.

Se solicité PET-TC donde se evidenciaron varias imagenes nodulares con aumento de captacion, en
piel y tejido celular subcutaneo de muslo izquierdo; la mayor de ellas de 41.6mm. Y en la base del
térax del lado derecho, una imagen de 22.4mm con leve aumento de la captacién. Ambas
vinculables con procesos linfoproliferativos. En dicho estudio no se evidenciaron adenopatias.

En interconsulta con el Servicio de hematologia decidimos realizar una biopsia de médula dsea a fin
de descartar la afectacidn de este tejido, el estudio histopatoldgico nos informd luego que las células
eran normales.

Con la clinica, la histopatologia y la inmunomarcacion arribamos al diagndstico de plasmocitosis
cutdnea.
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A pesar de |a falta de consenso respecto a la terapéutica para esta neoformacién, considerando las
modalidades empleadas en casos individuales, optamos por efectuar infiltraciones intralesionales
con acetonida de triamcinolona, cuyos resultados consideramos aceptables.

Lamentablemente luego de seis meses de seguimiento el paciente cesa su asistencia al Servicio.
DISCUSION:
El trabajo princeps de plasmocitosis cutdnea data del afio 1976 cuyos autores fueron Yashiro et al.!

En 1983 Kimura et al. denominan plasmocitosis cutdnea a una enfermedad caracterizada por
nodulos y placas cutaneas infiltrados con células plasmaticas maduras en piel e
hipergammaglobulinemia policlonal, a veces acompafiada de anemia, fiebre, linfadenopatias y mas
raro de neumonia intersticial. 2

En 1986 Watanabe et al. describen la plasmocitosis sistémica, una enfermedad caracterizada por una
infiltracién de células plasmaticas maduras de por lo menos dos de los siguientes érganos: piel,
ganglios linfaticos, médula dsea, higado, bazo, rifidon y pulmon, acompafiada de hiperglobulinemia
policlonal. Desde entonces se han descrito algunos casos en la literatura, pero a veces es dificil
diferenciar la plasmocitosis cutdnea de la sistémica, pues alin en ausencia de linfadenopatias
palpables, los nddulos linfaticos muestran frecuentemente un infiltrado de células plasmaticas de
distribucion interfolicular. 3, 8

La plasmocitosis cutdanea es una entidad rara, de curso clinico crénico, que afecta
predominantemente a personas de ascendencia asiatica. Hasta el afio 2018 se habian descrito
aproximadamente 120 casos en todo el mundo. Solo diez de ellos en pacientes cuya etnia es de piel
blanca. *

Basado en uno de los estudios mas grandes realizados, en el de Uhara et al., la mayoria de los casos
reportados fueron japoneses con una relacién hombre a mujer de 1: 0.6, mientras que la edad de
inicio de la enfermedad varid entre 20 a 62 afios, con una mediana de 37 afios. >

Las lesiones cutaneas suelen estar distribuidas principalmente en cara, nuca, tronco, preservando las
extremidades, consisten en mdculas, papulas y placas circunscriptas, redondas u ovales, de color
marron rojizo a marron oscuro. ©

La etiopatogenia es poco conocida, * y respecto al mecanismo que inicia el cuadro se ha especulado
gue una disfuncion reactiva de las células plasmaticas puede ser activada por diversos estimulos,

. . . 7,1
entre ellos, la interleucina seis. " *°

Los hallazgos de laboratorio en la plasmocitosis cutanea a menudo muestran hiperglobulinemia
policlonal, luego el proteinograma electroforético determinara si la hiperglobulinemia es policlonal o
monoclonal. *

En la anatomia patoldgica las lesiones presentan un denso infiltrado perivascular y perianexial de
células plasmaticas maduras sin atipia, en la dermis, la policlonalidad del infiltrado se demuestra con
la expresion inmunohistoquimica de las cadenas ligeras kappa y lambda. &
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El diagndstico de plasmocitosis cutanea se realiza considerando los hallazgos clinicos e histolégicos y
por la exclusion de otras entidades capaces de provocar infiltracion con células plasmaticas. En el
diagnostico diferencial debemos excluir procesos infecciosos, enfermedades autoinmunes y
patologias neoplésicas. °

Algunos autores proponen la necesidad de realizar puncion de ganglios linfaticos, puesto que aun sin
adenomegalias palpables los ganglios podrian estar infiltrados por células plasmaticas, y entonces
considerar el diagnodstico de CSP.

Una situacion similar ocurre con la afectacion plasmocitaria de la médula ésea, tal es asi que la
mayoria de los casos publicados la biopsia de este tejido no fue hecha, por eso se ha planteado que
el diagndstico, tanto de la plasmocitosis cutdnea, como el de la CSP, dependeria del momento
evolutivo de la enfermedad durante el cual se realizaron los estudios de laboratorio, y con cuanta
perseverancia fueron investigados estos cuadros. Por consiguiente, no esta claro si existe una
plasmocitosis cutdnea pura o si en realidad es solo el comienzo de una CSP. '@

Si bien, todos los autores describen el curso de la enfermedad como crénica y benigna; Uhara et al.
refieren que una elevacion de los niveles de inmunoglobulinas séricas por encima de 5.000 mg/dly
un recuento de células plasmaticas en médula dsea por encima de 6,9% (rango de referencia, 1,6-
4,5%) son parametros asociados con un curso clinico agresivo. Las causas de muerte incluyen
leucemia, neumonia intersticial linfoide e insuficiencia renal. ®

Dada la rareza de la plasmocitosis cutanea, la mayoria de la experiencia con el tratamiento deriva de
informes de casos sobre métodos terapéuticos. Han et al. describen dos pacientes tratados con
PUVA, ambos lograron una mejoria parcial de sus lesiones cutaneas. #

Lu et al., han usado diferentes modalidades terapéuticas para tratar 12 pacientes con el diagndstico
de plasmocitosis cutaneas, estos tratamientos consistieron en inyecciones intralesionales de
esteroides, doxiciclina oral, PUVA oral, talidomida oral, quimioterapia y radioterapia, si bien ninguno
de ellos logro la resolucién completa (“restitutio ad integrum”), en cinco, sin embargo, se obtuvo una
remision parcial. "' 12

CONCLUSION:

Se presenta el caso de un paciente con una patologia poco frecuente, de dificil diagndstico clinico; y
con una incidencia muy baja a nivel mundial.

En esta etapa del curso clinico de la enfermedad de nuestro paciente, y luego de dos afios y medio
de seguimiento, no pudimos hallar evidencias de afectacién sistémica, y puesto que solo la piel
estaba infiltrada por plasmocitos, nos fue posible inferir que el diagndéstico presuntivo es
plasmocitosis cutanea.

El caso clinico que hoy mostramos, como los de otros casos referidos en la bibliografia, es posible
concluir que todos los pacientes con diagndstico presuntivo de plasmocitosis cutanea, requieren un
seguimiento minucioso y prolongado durante afios, a fin de que no pase desapercibida una posible
afectacion de otros drganos.
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IMAGENES:

FOTO 1: lesiones tumorales eritemato-violadceas de superficie lisa brillante, de consistencia duro
eldstica, localizadas en cara.

FOTO 2: lesiones tumorales eritemato-violdceas, asintomaticas.
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FOTO 3: lesiones tumorales eritemato-parduzcas de superficie lisa brillante, de consistencia duro

eldstica, en mejilla izquierda.

FOTO 4: lesion tumoral eritemato-violdcea, superficie lisa, bordes netos, indurada, de 3.5 cm x 2.5cm

de didmetro localizada en hemitdrax derecho.
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FOTO 5: lesion tumoral de 4 x 2cm localizada en muslo izquierdo, eritematoescamosa, superficie
abollonada y bordes irregulares.

FOTO 6: Hematoxilina y eosina. Epidermis conservada, observandose en dermis un aumento de la
celularidad a expensas de células inflamatorias mononucleares de disposicion perivascular,
perianexial e intersticial.

61




Revista Argentina De Dermatologia | Abril -Junio 2021 | Vol. 102 N°2

FOTO 8: técnicas de inmunohistoquimica, resultando positivas para CD 138.
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FOTO 10: Inmunohistoquimica positiva para Lambda.
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