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CASO CLINICO

Mieloma multiple simulando meningioma
del surco olfatorio: presentacion de caso y
revision de la literatura
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RESUMEN

Introduccién: el compromiso del sistema nervioso central por mieloma mdltiple es sumamente raro y se diagnostica en
menos del 1% de los casos. El diagnéstico diferencial debe realizarse con linfomas, metéastasis, sarcomas, osteocondromas,
hemangiopericitomas, meningitis infecciosa o meningiomas.

Objetivo: reportar un caso inusual de una lesion ocupante de espacio cerebral gigante que simulaba un meningioma del surco
olfatorio.

Descripcion del caso: paciente de sexo femenino, de 46 afos, con antecedentes de mieloma multiple en aparente remision
posterior a trasplante autélogo de medula 6sea, consulta por masa palpable en regién frontal asociada a cefalea holocraneana
de intensidad 7/10 y disminucién de la agudeza visual de dos meses de evolucién con estudios de imagen compatibles con
meningioma del surco olfatorio.

Intervencion: craneotomia y reseccion total de lesién por abordaje bicoronal. Los cortes histolégicos mostraron una proliferacion
neoplasica constituida por células de nucleo esférico y citoplasma eosindfilo lateralizado. CD 138 +++ a nivel de membrana.
Lesién compatible con compromiso del sistema nervioso central por mieloma multiple.

Conclusion: el hallazgo inusual de esta patologia ofrece retos en el diagnéstico imagenolégico preoperatorio por las grandes
similitudes con otras neoplasias, principalmente los meningiomas, por lo que es importante considerarlo como diagnéstico
diferencial.

Palabras clave: Abordaje bicoronal. Meningioma del surco olfatorio. Mieloma miuiltiple. Reseccién total
Multiple myeloma simulating olfactory sulcus meningioma: case report and review of the literature

ABSTRACT

Introduction: central nervous system involvement by multiple myeloma is extremely rare and is diagnosed in less than 1% of cases.
Differential diagnosis should be made with lymphomas, metastases, sarcomas, osteochondromas, hemangiopericytomas, infectious
meningitis or meningiomas.

Objective: to report an unusual case of a giant brain space occupying lesion simulating a meningioma of the olfactory sulcus.

Case description: 46-year-old female patient with a history of multiple myeloma in apparent remission after autologous bone
marrow transplantation, who consulted for a palpable mass in the frontal region associated with holocranial headache of intensity
7/10 and decreased visual acuity of two months of evolution with imaging studies compatible with olfactory sulcus meningioma.
Intervention: craniotomy and total resection of the lesion by bicoronal approach. Histological sections showed a neoplastic
proliferation consisting of cells with a spherical nucleus and lateralized eosinophilic cytoplasm. CD 138 +++ at membrane level.
Lesion compatible with involvement of the central nervous system by multiple myeloma.

Conclusion: the unusual finding of this pathology offers challenges in the preoperative imaging diagnosis due to the great similarities

with other neoplasms, mainly meningiomas, so it is important to consider it as a differential diagnosis.
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INTRODUCCION

(MM) es una
hematoldgica caracterizada por la proliferacién clonal de

El mieloma mdltiple neoplasia
células plasmiticas cuya evolucién clinica se distingue
por patrones variables de recaidas y remisiones.?
La afectacién del sistema nervioso central (SNC) en
pacientes con MM es sumamente infrecuente, y se
diagnostica en menos del 1%, asociada, generalmente,
con un prondstico desfavorable.** El diagnéstico de
esta complicacién se establece mediante la deteccién de
células plasmaticas malignas en el liquido cefalorraquideo
o mediante hallazgos histopatolégicos compatibles con
lesiones de realce leptomeningeo observadas en estudios
de neuroimagen.»>®

En pacientes con MM, la afectacién del SNC puede

manifestarse a través de un espectro amplio de sintomas
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Figura 1. A, B, C) TC contrastada y angioTC preoperatoria. A) Lesion extraaxial, circunscripta, en topografia del surco olfatorio, con realce homogéneo a la administracion
de contraste y edema vasogénico perilesional. B) Desplazamiento de arterias pericallosas y rodilla del cuerpo calloso hacia posterior (flecha amarilla). C) En corte coronal
se evidencia base de implantacion frontobasal y desplazamiento de polos frontales hacia lateral. D, E, F) TC con reconstruccion 3D. D) Componente exofitico transcranea-
no bifrontal. E) Compromiso extra e intracraneal de lesion (cruces blancas). F) Lesion voluminosa e hipervascularizada, se evidencian arterias pericallosas desplazadas ha-
cia posterior (flecha amarilla).

neuroldgicos inespecificos, lo que requiere un alto indice
de sospecha clinica para evitar retrasos en el diagndstico
y prevenir su atribucién errénea a otras etiologias.>”® El
diagnéstico diferencial debe contemplar otras entidades
como linfomas, metéstasis, sarcomas, osteocondromas,
meningitis

hemangiopericitomas, infecciosa y

meningiomas.’

Objetivos

El objetivo del presente trabajo es reportar un caso inusual
de una paciente con antecedentes de mieloma maltiple en
aparente remisién, quien presenté una lesién ocupante de
espacio (LOE) cerebral de gran tamafio que simulaba un
meningioma del surco olfatorio.

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente de sexo femenino, de 46 afios, con anteceden-
tes de mieloma multiple IgA diagnosticado en marzo del
2018, quien habia recibido tratamiento médico de induc-
cién con 6 ciclos de protocolo CYBORD (ciclofosfami-
da, bortezomib y dexametasona) seguido de lenalidomi-
da por 3 meses, logrando remisién completa y posterior
consolidacién con altas dosis de quimioterapia y trasplante
autdlogo de células progenitoras hematopoyéticas en sep-
tiembre de 2019. Continué terapia de mantenimiento con

lenalidomida hasta septiembre de 2024. Interconsulté con
nuestro servicio derivada de hematdlogo tratante por masa
palpable en regién frontal asociada con cefalea holocra-
neana de intensidad 7/10 y disminucién de la agudeza vi-
sual de dos meses de evolucién (Figura 1).

Al examen fisico de ingreso la paciente estd abulica, vi-
gil, pupilas isocéricas intermedias reactivas, amaurosis
derecha y visién de bultos izquierda, orientada en perso-
na, comprendia y obedecia parcialmente érdenes simples,
movilizaba cuatro extremidades sin déficit neuroldégico
aparente. Presentaba marcha inestable. Con gran masa
palpable indolora de consistencia sélida a nivel de regién
frontal medial, MMSE 9/30 Karnofsky 80 puntos.

En el estudio de resonancia magnética (RM) de encé-
falo se observé lesion extraaxial expansiva bifrontal con
compromiso del seno frontal y tercio anterior de seno sa-
gital superior de aspecto sélido e hipervascularizada, de
aproximadamente 5.2 x 5.8 x 7.7 cm. Lesién isointensa en
secuencia T1 e hipo-hiper intensa en secuencia T2, que re-
alzaba de manera homogénea a la administracién de con-
traste paramagnético con engrosamiento leptomeningeo
asociado. En secuencia FLAIR, se evidencié edema peri-
lesional con colapso de las astas ventriculares frontales. En
AngioRM se advirtié un gran aporte vascular de ambas
arterias cerebrales anteriores, y en ventana dsea, multiples
lesiones osteoliticas en calota craneana (Figura 2).
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Figura 2. A, B, C) RM preoperatoria. A) Corte axial en secuencia T2, lesion isointensa con marcado edema perilesional. B) Corte sagital en secuencia T2, arterias pericallosas
desplazadas. C) Corte coronal en secuencia T1, lesion extraaxial con realce homogéneo a la administracion de contraste. Invasion de los senos etmoidales (flecha amarilla).
D, E, F) RM postoperatoria, en corte axial sagital y coronal se evidencia /odge de reseccion de LOE bifrontal sin remanente lesional y huella de craneoplastia.

Figura 3. Lesiones osteoliticas con componente exofitico transcraneano. A) TC con reconstruccion 3D de ventana 6sea donde se evidencia calota erosionada por lesiones en
sacabocado, caracteristicas del mieloma muiltiple. B) Correlacion intraquirdrgica de lesion osteolitica y exofitica (estrella amarilla). Presencia de miltiples lesiones en saca-
bocado a nivel de la calota craneana (flechas blancas).

INTERVENCION sién bicoronal y diseccién subperidstica, se rebatié colgajo
hacia frontal protegiendo fZap de periostio. Se evidencié

La paciente fue posicionada en dectbito dorsal con ca- componente exofitico tumoral a través de la calota cra-
beza neutra fija en cabezal de Mayfield. Se efectué6 inci- neana y seno frontal, de aspecto fibroso e hipervascula-
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Figura 4. Hallazgos intraquirtirgicos. A) Lesion exofitica transcraneana bifrontal. B) Superficie tumoral tras coagulacion bipolar. Se observa ligadura de seno sagital superior
en su porcion anterior (flecha amarilla). C) Lodge quirtrgica libre de lesion.

rizado. Se realizé craniectomia bifrontal, desvasculari-
zacién y reseccién de la porcién exofitica. Coagulacién
extradural. Posteriormente se hizo durotomia bifrontal
con ligadura de seno sagital superior en su porcién an-
terior. Se evidenci6é duramadre patolégica de aspecto en-
grosado, la cual se resecé y envié a anatomia patoldgica.

A nivel intradural e interhemisférico se comprobé le-
sién extraaxial de gran volumen con desplazamiento de
ambos 16bulos frontales hacia lateral y posterior. Se efec-
tué desvascularizacién de la superficie tumoral con coa-
gulacién bipolar y debulking central con aspirador ultra-
sénico y diseccién microquirdrgica subpial de manera
circunferencial hasta el limite anteroinferior representado
por las arterias pericallosas, las que se disecaron y prote-
gieron. Se realizé reseccién completa con coagulacion de
aparente base de implantacién, hemostasia de /odge qui-
rargica, duroplastia con periostio, cranealizacién de se-
nos frontales y craneoplastia bifrontal con cemento seo
(Figuras 3y 4).

La paciente toleré procedimiento adecuadamente y per-
manecié en Unidad de Terapia Intensiva durante 48 horas.

En el postoperatorio inmediato se realizé TC de en-
céfalo de control donde se evidencié huella de craniecto-
mia bifrontal con material de craneoplastia. Subyacente
a esta, en linea media frontal, se observé imagen hete-
rogénea correspondiente a /odge quirdrgica con discreto
edema vasogénico y neumoencéfalo asociado. Fue tras-
ladada al servicio derivante de hematologia donde inici6
protocolo de tratamiento con daratumumab, carfilzomib
y dexametasona.

A los 2 meses de la intervencién quirtrgica, se realizé
RM de encéfalo, donde se observé huella de craniectomia
bifrontal con presencia de material de craneoplastia, sub-

yacente a la misma coleccién extraaxial de aproximada-
mente 9 mm de espesor. Present6 drea secuelar cortico-
subcortical en el parénquima frontal adyacente a la linea
media con restos hemadticos en degradacién que se exten-
dia en profundidad hasta el margen ventricular con com-
promiso de la sustancia gris y blanca. Sin evidencia de re-
manente lesional.

Los cortes histolégicos mostraron una proliferacién
neopldsica constituida por células de nicleo esférico y ci-
toplasma eosinéfilo lateralizado. La disposicién es com-
pacta, difusa y monétona con extensas hemorragias. Se
realiz6 inmunomarcacién para CD 138 con patrén de
marcacién tumoral: CD 138 +++ a nivel de membrana.
Lesién histopatolégica compatible con compromiso del
sistema nervioso central por mieloma multiple.

DISCUSION

De acuerdo con la informacién analizada, los hallazgos
imagenolGgicos y anatomopatolégicos del caso presenta-
do coinciden con lo reportado en la literatura acerca del
compromiso del SNC en MM. Esta entidad, poco fre-
cuente, se presenta en una media de edad entre los 53 y 55
afios de acuerdo con diferentes series de casos; en contra-
posicién con la edad promedio de inicio del MM que es
entre los 65-70 afios. Esto sugiere que los pacientes mds
jovenes, como la del presente caso, son mds propensos a
desarrollar lesiones en SNC.41°

Ademis, algunos autores sugieren que el compromi-
so extramedular se incrementa luego del uso de los nue-
vos agentes terapéuticos en el tratamiento del MM y con el
trasplante autSlogo de medula 6sea. Las hipétesis son va-
rias: que una mejora en la supervivencia le permitiria mas
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tiempo a la enfermedad para desarrollarse; que los cam-
bios en el microambiente de la medula 6sea facilitarian la
migracién de células plasmiticas por fuera de esta; o que
la pobre penetrancia de los agentes modernos a través de
la barrera hematoencefélica permitirian el crecimiento des-
controlado de células en el sistema nervioso central >0
Sin embargo, faltan estudios que soporten estas hipétesis.

Se han descripto dos patrones de extensién, la disemina-
cién hematdgena de células plasmiticas y la diseminacién
continua directa desde lesiones liticas erosionadas del cri-
neo."? En cuanto al diagndstico diferencial, destacan las
similitudes imagenoldgicas con los meningiomas, tumo-
res que surgen de las células aracnoideas de la duramadre y
constituyen una de las neoplasias intracraneales mas comu-
nes. En RM suelen verse como una masa extraaxial redon-
deada de bordes suaves y circunscrita con base ancha en la
superficie dural, presentan hipointensidad en secuencia T'1
e hiperintensidad en secuencia T2 con realce homogéneo
a la administracién de contraste y el signo de “cola dural”
que no es patognomonico de esta entidad y puede advertir-
se en otras lesiones como hemangiopericitoma, metdstasis
o linfomas; esto hace casi indistinguible la diferenciacién
preoperatoria en casos como este (ver Figuras 1y 2).

Con respecto al tratamiento, la reseccién quirtrgica es la
opcién terapéutica de eleccién, sin embargo, no existe un
protocolo estandarizado de tratamiento adyuvante. Los es-
quemas terapéuticos incluyen quimioterapia sistémica, in-
tratecal, radioterapia y combinaciones de estas.>® A pesar

de la introduccién de nuevos agentes, el prondstico sigue
siendo sombrio y la mediana de supervivencia es de alre-

dedor de 4 a 6 meses.”!H141

Es importante destacar que un
factor predictor de mal prondstico es un nivel elevado de B2

microglobulina, hallazgo que coincide con nuestro caso.!

CONCLUSION

El compromiso del mieloma multiple en el SNC es un
hallazgo inusual que ofrece retos en el diagndstico ima-
genolGgico preoperatorio por las grandes similitudes con
otras neoplasias, principalmente los meningiomas. Por
esto, es importante tener un alto indice de sospecha. Del
mismo modo, el tratamiento representa un desafio ya que,
a pesar del desarrollo de nuevas estrategias terapéuticas,
el pronéstico de estos pacientes continda siendo ominoso.
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COMENTARIO

Si bien el meningioma del surco olfatorio es una entidad frecuente, su similitud imagenolégica con plasmocitomas du-
rales, u otras manifestaciones del mieloma multiple puede llevar a subestimar esta Gltima posibilidad, dado que la afec-
tacién del sistema nervioso central ocurre en menos del 1% de los casos. La presencia de lesiones osteoliticas en la ca-
lota craneana, sumada a una historia clinica compatible, debe alertar al neurocirujano e incluirse en el diagndstico
diferencial.

Desde el punto de vista formativo del joven lector, este trabajo resalta la importancia del andlisis critico de los ante-
cedentes del paciente, las neuroimagenes, el valor diagnéstico de la inmunohistoquimica (CD138) y el rol central de la
cirugia como herramienta diagndstica y terapéutica. Asimismo, subraya la necesidad de una articulacién temprana con
hematologia para la planificacién de un abordaje integral.

La literatura reciente indica que la afectacién del sistema nervioso central en mieloma multiple, aunque rara, puede
incrementarse con el uso de terapias modernas y trasplantes autélogos, lo que exige mayor vigilancia clinica e interdis-
ciplinaria por parte del equipo tratante.!

Reportar estas presentaciones atipicas contribuyen al conocimiento de la especialidad, por lo que su publicacién y
lectura es de absoluta recomendacién.

P. Tomis Funes
Director Asociado
Sanatorio Anchorena, Ciudad de Buenos Aires, Argentina
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