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HISTORIA CLINICA: -

@)

Historia actual

Mujer de 72 afios Molestias cervicales de 3 meses.

Tres semanas antes de la consulta se nota un bulto en region laterocervical derecha.
No fiebre.

Dolor ocasional y algun episodio de dificultad para tragar que no se ha vuelto a repetir desde que estuvo la

ultima vez en Urgencias y le administraron urbason.

No hiporexia ni pérdida de peso. PN

Sudoracion (no obliga a cambio de ropa)

No palpitaciones

Si astenia - Fiebre inexplicada >38 °C.
- Sudores nocturnos profusos.
- Pérdida de peso involuntaria >10% en 6 meses.
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Triangulo submandibular:

Limitado caudalmente por los vientres anterior y posterior
del musculo digastrico y por la mandibula cranealmente.

Ganglios

Glandula salivar submaxilar
Polo inferior de la pardtida
Vasos sanguineos

..‘ Sacyl | gé Junta de

Castilla y Leon



HISTORIA CLINICA:

AP:

- No AMC. No habitos toxicos. Cocinera. No Animales

- No HTA. Glucemia basal alterada. Hipertrigliceridemia.
- Hipotiroidismo.

- Duiverticulosis coldnica.

- Gastropatia cronica a raiz de infeccion por H.pilory

AF: Ca colon y Ca mama.
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AP: Gastropatia cronica a raiz de infeccion +eucosacrer pvior

BEDENAREATS

AF: Ca colon y Ca mama. | \

The -
(C/ D47 Sindrome de cancer gastrico difuso hereditario

Gene
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HISTORIA CLINICA:

Trigono
submandibular

Region
del estemocleiddomastoideo

Exploracion fisica _
Tnangulo

Trigono anterior
posternior del cuello

del cuello

e Tumoracion submaxilar derecha, no
dolorosa a la palpacion, de unos 3 cm,

dura, no claramente adherida a planos
profundos.

Fosa supraclavicular \
mayor

° NO SlgnOS ﬂOgOtICOS Fosa supraclavicular me;10r
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Hemograma:

Leucocitos 10.000 (férmula normal), Hb 14.8, VCM 87, Plaquetas
288.000.

e VSG5 Marcadores Tumorales:
Beta2mg 2.85, CEA 1.59, Ca 12.5 5.4, Ca 19.9 414,

Bioquimica AlfaFP 2.3, Ca 72.4 10, NSE 4.4, SCC 2.2

e LDH 244
* Funcion renal/hepatica normal
e TSH 0.14 > hipertiroidismo subclinico x levotiroxina
R E P
* 1gG, IgA, IgM normales

Analitica

I

Componente monoclonal IgA lambda en zona gamma temprana.

Cadenas ligeras libres: Kappa 33.6, Lambda 73.6 > Cociente K/L 0.46 /
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Gammapatia
monoclonal IgA )

lambda. ©
No sabemos aun si:
a— ” NORMAL
« GMSI
e Mieloma indolente Sl
* Mieloma activo \ o
i AmilOidOSiS AL — Monoclonal Ig

Linfoma con componente monoclonal

3
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TAC cervico-toraco-abdominal

Ecografia * Masa unica, 3.2 x2.4cm
e Nédulo heterogéneo * Captacion intensa de contraste
®3.6x2.17cm * No ganglionar
e No depende de glandulas * No hay adenopatias en ningun
salivales otro territorio
e Sugiere adenopatia tumoral * No lesiones pulmonares,

hepaticas, abdominales
e Tiroides atrofica
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Quiste del conducto tirogloso
Quistes dermoides
Ranula

Anomalias de la hendidura branquial
Linfangioma
Ectasia yugular

Fibromatosis Colli
Timo cervical

Ganglios linfaticos y complicaciones
Inflamacion glandulas salivares
Tiroiditis

Pilomatrixoma
Benigna l—— Neurofibroma

Malformaciones vasculares

Neuroblastoma

- ] Rabdomiosarcoma
Maligna |_ Carcinoma papilar tiroideo
Linfoma
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Neuroblastoma -Tumor sélido extracraneal mas frecuente en la infancia; edad: mayoria <5 anos; cuello: <5% de
los casos. Imagen: masa heterogénea con calcificaciones (~80%). Prueba util: gammagrafia I-123 MIBG.

Rabdomiosarcoma - Neoplasia maligna de partes blandas mas comun en pediatria; ~40% en cabezay cuello.
Curso: tumor agresivo, crecimiento rapido e invasion local.

: \
[ J
Linfoma - Presenta adenopatias no dolorosas; ecografia: ganglios redondeados, hipoecoicos, sin hilio.

! \,

Carcinoma papilar de tiroides - Suele presentarse como nédulo sélido palpable con adenopatias cervicales
frecuentes; puede metastatizar a distancia pero tiene muy buen prondstico.

=K
Bl sacy! [ B unta ac

Castilla v Leon



El radiologo sugiere:

Ecografia Masa bien definida hipoecoica

¢ SC hwannoma TC sin contraste iv. |Hipo o isodenso

TC con contraste iv.[Realce variable

1. Tumores adiposos.
2. Tumores fibroblasticos/miofibroblasticos.
* Tumor de partes blandas 3. Tumores llamados fibrohistiociticos.
4. Tumores vasculares.
5. Tumores periciticos (perivasculares).
6. Tumores de musculo liso.
7. Tumores de musculo esquelético.
8. Tumores del estroma gastrointestinal.
9. Tumores condro-6seos.
10. Tumores periféricos de la vaina de los nervios.
11. Tumores de diferenciacién incierta.
12. Sarcomas indiferenciados de células redondas pequenias del
hueso y de tejidos blandos.
* Tumor salivar ectopico Adenoma pleomorfo !
No mél /A dherid Morfologia redondeada
0 movi erlao ot ”
' Pérdida del hilio graso
« Adenopatia tumoral rERAEE TR
Indoloro Parénquima muy hipoecoico
ati P ica Crecimiento progresivo Tendencia a la conglomeracion
, et Necrosis sin afectacion periganglionar > con afectacion
No respuesta a tratamiento antibiotico catEllaEs i s
Sintomas sistemicos Doppler espectral: IR alto
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DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES

Tumor de partes
blandas (sarcoma Schwannoma/ Tumor salivar

de tejidos neurofibroma ectopico
blandos)

MEERERR
ganglionar de Linfoma Ganmapatias
carcinoma monoclonales
oculto
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 Navaja de Ockham

 Dictamen de Hickam
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Interesante

¢ Gammapatia monoclonal IgA lambda.

 Masa cervical, origen poco claro.

Gammapatia
monocional

Gammapatia
monoclonal de
significado incierto

Gammapatias
monoclonales
malignas

Tipo

Pueden ser idiopaticas/primarias (hallazgo) o secundarias
(posible asociacion etiopatogénica con enfermedades
tumorales, autoinmunes, infecciones cronicas)

Mieloma multiple y sus vanantes:

v

SN X

<
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Mieloma quiescente (smoldening: asintomatico)
Mieloma no secretor

Mieloma sintomatico

Mieloma osteoesclerdtico (POEMS)

Leucemia de células plasmaticas

Plasmocitoma solitario (0seo o extramedular) ]
Plasmocitomas solitarios multiples

Macroglobulinemia de Waldenstrom

Amiloidosis primaria

Enfermedad de cadenas pesadas



Médula roja donde se
elaboran las células
plasmaticas

Células plasmaticas
normales
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Células de mieloma mdltiple
(células plasmaticas anormales)

Célula madre mi

ieloide

Mieloblasto
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Plaquetas

Granulocitos

Neutrofilo

\
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ammapatias Monoclonales

@

sanguinea

Célula madre linfoide

(O\.

Linfoblasto

Linfocito B/ l

Linfocito T 22?&':;:0
Célula plasmatica ‘

Gl6bulos blancos

Plasmocitoma extramedular




e La medicina es unacienciade
la incertidumbre y un arte de
la probabilidad.”
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BIOPSIA CON AGUJA GRUESA (BAG)
e HALLAZGOS COMPATIBLES CON PLASMOCITOMA

MEDULA OSEA: sin proliferacion de c. plasmaticas

AN .V B e ——
[ e B N\ N\

PET-TAC sin captacidn a distancia







“l PLASMOCITOMA EXTRAMEDULAR

* Neoplasia de células plasmaticas: produccion
monoclonal de Ig

e Lesion multiple (mieloma multiple)
e Lesion Unica (plasmocitoma solitario)

-Oseo (+ frec)

-Tejidos blandos (P. extramedular)



PLASMOCITOMA EXTRAMEDULAR SOLITARIO

Neoplasia de células plasmaticas no 6sea y uUnica,
en ausencia de cualquier otro signo de mieloma
multiple

Frecuente en cabeza y cuello (cavidad nasal, senos
paranasales, fosa amigdalina y laringe)

Otras: Tejido conectivo, Tracto gastrointestinal,
higado, ganglios linfaticos, piel, pulmon, mama...



Epidemiologia

Representa ~3% de neoplasias de cél. plasmaticas

Incidencia: 0.10/100,000/afio

Edad media: 55-60 anos

Predomina en varones (2/3)



“l Presentacion clinica

e Sintomas segun localizacion.
-Tracto respiratorio superior (45-80%):
Epistaxis, rinorrea, obstruccion nasal.

* Ausencia de datos sugerentes de mieloma

- Ausencia de dafo organico (sin anemia, dano renal,
hiperCa**)

- Sin biomarcadores de MM (médula 6sea, FCL)



“l Evaluacion diagnostica

* Analitica completa.

* Electroforesis en orina de 24 horas.
* Biopsia.

* Estudio médula osea.

 PET/TC o RM.



Diagnostico

Tumor extramedular confirmado por biopsia.
Sin otras lesiones (PET/TAC).

Meédula 6sea normal o0 <10% células
plasmaticas PS con minima afectacion de m.o

Sin dafo organico.

Algunos pacientes pueden tener una pequena
proteina monoclonal, generalmente IgA, en
suero o la orina, con un cociente de cadenas
ligeras normal




“l Diagnostico diferencial

 Mieloma multiple
* Macroglobulinemia de Waldenstrom

* Otras neoplasias



International Myeloma Working Group diagnostic criteria and classification for monoclonal gammopathy of undetermined significance and related plasma cell disorders

Definition Progression rate Primary progression events

Non-IgM monoclonal gammopathy = Serum monoclonal protein (non-IgM type) <30 g/L 1% per year Multiple myeloma, solitary
of undetermined significance plasmacytoma, immunoglobulin-

Clonal bone marrow plasma cells <10%* o
related amyloidosis (AL, AHL, AH)

Absence of end-organ damage such as hypercalcemia, renal insufficiency,
anemia, and bone lesions (CRAB) or amyloidosis that can be attributed to the
plasma cell proliferative disorder

IgM monoclonal gammopathy of Serum IgM monoclonal protein <30 g/L 1.5% per year Waldenstrom macroglobulinemia,
undetermined significance Bone marrow lymphoplasmacytic infiltration <10% immunoglobulin-related amyloidosis
(AL, AHL, AH)

No evidence of anemia, constitutional symptoms, hyperviscosity,

lymphadenopathy, hepatosplenomegaly, or other end-organ damage that can

be attributed to the underlying lymphoproliferative disorder
Light-chain monoclonal Abnormal FLC ratio (<0.26 or >1.65) 0.3% per year Light chain multiple myeloma,
g'am'mopathy ofuntetermined Increased level of the appropriate involved light chain (increased kappa FLC in |mmupcg|_obul|n light-chaia
significance . - . . . . - . amyloidosis

patients with ratio >1.65 and increased lambda FLC in patients with ratio <0.26)

No immunoglobulin heavy chain expression on immunofixation

Absence of end-organ damage such as hypercalcemia, renal insufficiency,

anemia, and bone lesions (CRAB) or amyloidosis that can be attributed to the

plasma cell proliferative disorder

Clonal bone marrow plasma cells <10%

Urinary monoclonal protein <500 mg/24 hours
Solitary plasmacytoma Biopsy-proven solitary lesion of bone or soft tissue with evidence of clonal About 10% within three years Multiple myeloma

plasma cells
Normal bone marrow with no evidence of clonal plasma cells

Normal skeletal survey and MRI (or CT) of spine and pelvis (except for the
primary solitary lesion)

Absence of end-organ damage such as hypercalcemia, renal insufficiency,
anemia, or bone lesions (CRAB) that can be attributed to a lymphoplasma cell
proliferative disorder

©UpToDate 2026



Solitary plasmacytoma with
minimal marrow involvement ¥

Biopsy-proven solitary lesion of bone or soft tissue with evidence of clonal 60% (bone) or 20% (soft tissue) within
plasma cells three years

Clonal bone marrow plasma cells <10%

Normal skeletal survey and MRI (or CT) of spine and pelvis (except for the
primary solitary lesion)

Absence of end-organ damage such as hypercalcemia, renal insufficiency,
anemia, or bone lesions (CRAB) that can be attributed to a lymphoplasma cell
proliferative disorder

Multiple myeloma

POEMS syndrome?

Polyneuropathy NA
Monoclonal plasma cell proliferative disorder (almost always lambda)
Any one of the following three other major criteria:

Sclerotic bone lesions
Castleman’s disease
Elevated levels of VEGFA®

Any one of the following six minor criteria:

Organomegaly (splenomegaly, hepatomegaly, or lymphadenopathy)
Extravascular volume overload (edema, pleural effusion, or ascites)
Endocrinopathy (adrenal, thyroid, pituitary, gonadal, parathyroid,
pancreatic)®

Skin changes (hyperpigmentation, hypertrichosis, glomeruloid
hemangiomata, plethora, acrocyanosis, flushing, white nails)
Papilledema

Thrombocytosis/polycythemia

NA

Systemic AL amyloidosis* *

Presence of an amyloid-related systemic syndrome (eg, renal, liver, heart, NA
gastrointestinal tract, or peripheral nerve involvement)

Positive amyloid staining by Congo red in any tissue (eg, fat aspirate, bone
marrow, or organ biopsy)

Some patients might develop multiple
myeloma

©UpToDate 2026



Tratamiento




“l Seguimiento

Estudio de imagen
cada 6-12
meses/5 anos.
PET/TC (eleccidn)
J

Control clinico y
analitico cada 3 m
los dos primeros

anos.




“| Tratamiento de las recidivas

e Descartar progresion a mieloma.
* Tratamiento individualizado (no hay consenso)
- Recidiva local después de |la cirugia sola puede

tratarse con RT.

- Recidiva local tras RT: reseccion quirurgica o RT
adicional.

- Recaida no local (descartar progresion a MM):

manejo individualizado con RT, Qx y/o QT



Prondstico

Baja recurrencia local (<7%).

10-15% progresan a mieloma a los 3 anos.

Supervivencia a 5 anos: 40-85%.

Parecen tener mejor pronostico los tumores de localizacion
en area ORL que los que afectan a tejido conectivo






