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Case report

Un paziente di 70 anni precedente-
mente sano ha consultato lo studio
del medico di famiglia per un’anam-
nesi di 2 mesi di respirazione nasa-
le ostruita in posizione supina e di
percezione di un odore sgradevole
durante la respirazione nasale in po-
sizione eretta. All'ispezione della fa-
ringe era evidente una massa pedun-
colata di consistenza elastica in sede
paramediana a sinistra (immagine 1),
ben mobile, con diametro massimo
di circa 1 centimetro. Un’ecografia
del collo non evidenziava linfonodi
patologici e il paziente negava la pre-
senza di sintomi B (ovvero nessuna
febbre, perdita di peso o sudorazio-
ni notturne). Una tomografia assiale
computerizzata di collo, torace e ad-
dome non evidenziava lesioni focali
oltre a quella nel rinofaringe. Il pa-
ziente é stato indirizzato ad un otori-
nolaringoiatra che ha proceduto alla
rimozione chirurgica ambulatoriale
della massa in anestesia locale. L'esa-
me istologico ha portato alla diagno-
si di plasmocitoma extramidollare. La
successiva stadiazione mediante PET-
TAC, aspirato e biopsia del midollo
0sse0, esami ematochimici compren-

Figura 1: Immagine della regione faringea con lesione peduncolata che si estende verso il basso dal

nasofaringe sinistro (freccia)

sivi di elettroforesi sierica e urinaria
& risultata negativa, permettendo di
porre la diagnosi di plasmocitoma ex-
tramidollare solitario.

Le neoplasie a cellule plasmatiche
sono caratterizzate da un accumulo
locale di plasmacellule clonali neo-
plastiche, che tipicamente produ-
cono un’immunoglobulina  mono-
clonale. Queste neoplasie possono
presentarsi come una singola lesione
(plasmocitoma solitario) o come le-
sioni multiple (mieloma multiplo). |
plasmocitomi solitari rappresentano
una forma poco frequente di neo-
plasia plasmacellulare (tra 5% e 10%
del totale) e si manifestano a livel-
lo osseo (plasmocitoma osseo), ma
possono anche localizzarsi in tessuti
molli (plasmocitoma extramidollare,
meno frequente rispetto alla manife-
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stazione ossea) [1, 2]. | plasmocitomi
extramidollari solitari sono circa il 3%
delle neoplasie a cellule plasmatiche
e rappresentano 1% dei tumori nella
sfera otorinolaringoiatrica. Nella casi-
stica statunitense pubblicata 14 anni
fa I'eta mediana alla diagnosi era di
55 anni, circa due terzi dei pazienti
erano di sesso maschile [3].

Per porre la diagnosi di plasmocito-
ma solitario & necessaria una biop-
sia che dimostri che la tumefazione
consista di plasmacellule clonali (nel
caso della forma extraossea la lesio-
ne deve essere localizzata nelle parti
molli), sul piano radiologico la PET/
TAC deve escludere altre aree con
attivita metabolica patologica sia a
livello extra- che intraosseo (con o
senza lesioni litiche). Inoltre, deve
essere esclusa un’infiltrazione osteo-
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midollare diffusa con plasmacellulare
clonali >5% di tutte le cellule nucle-
ate. Il valore di free light chain ratio
deve essere inferiore a 100 e va con-
fermata l'assenza di segni o disfun-
zioni d'organo legati a un mieloma
(ovvero un‘anemia, un’ipercalcemia o
un’insufficienza renale non spiegate
altrimenti) [4]. Alcuni autori ammet-
tono la radiologia convenzionale per
la ricerca di lesioni ossee litiche, ma
la TAC (idealmente associata alla
PET) o eventualmente la RM sono piu
precise, soprattutto per lesioni di pic-
cola entita della colonna vertebrale.
Soprattutto nel setting del sospetto
plasmocitoma solitario un imaging di
livello superiore permette di evitare
di sottodiagnosticare la presenza di
un mieloma multiplo [5].

A livello di manifestazione clinica la
maggior parte dei pazienti con pla-
smocitoma extramidollare solitario
presenta unicamente sintomi legati
alla sede della massa. Circa 45-80%
dei casi interessano il tratto respira-
torio superiore (oro-nasofaringe, seni
paranasali), provocando epistassi,
rinorrea o ostruzione nasale [6, 7].
Sedi meno comuni includono tessuti
molli/connettivi, tratto gastrointesti-
nale, fegato, linfonodi, testicoli, cute,
mammella e sistema nervoso centra-
le. | plasmocitomi primitivi del pol-
mone si presentano come noduli o
masse ilari, talvolta con emottisi [8].

Il trattamento dei plasmocitomi ex-
tramidollari solitari &, se possibile, la
chirurgia radicale. La localizzazione di
buona parte di queste lesioni, soprat-
tutto nella regione testa-collo, & tale
da rendere una chirurgia radicale un
intervento mutilante. In questi casi il
trattamento di scelta resta la radio-
terapia curativa con dosi di 40-50
Gy somministrati in modo frazionato
sull'arco di 4 settimane [9]. Vi & con-
troversia rispetto al volume da irra-
diare; il coinvolgimento delle stazioni
linfonodali locoregionali aumenta i
tassi di risposta alla terapia, ma au-
menta la tossicita del trattamento.
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In caso di resezione istologicamente
completa la radioterapia pud essere
evitata, mentre dopo resezione in-
completa resta raccomandata la ra-
dioterapia adiuvante.

Generalmente la manifestazione ex-
tramidollare di plasmocitoma solita-
rio ha una prognosi migliore rispetto
a quella ossea, nella quale entro 15
anni 65-100% dei pazienti evolvera
in un mieloma multiplo; in effetti al-
cuni autori ipotizzano che in presen-
za di un plasmocitoma osseo solita-
rio vi sia gia una forma di mieloma
multiplo indolente soggiacente [10].
Dopo la terapia locale soltanto una
minoranza dei pazienti sviluppera
una recidiva locale, mentre 10-20%
evolvera in un mieloma multiplo. La
sopravvivenza a 5 anni varia dal 40
all'85%, mentre a 10 e stimata a
70% [11], con una prognosi migliore
in pazienti con coinvolgimento della
regione testa-collo rispetto a quelli
con manifestazione in altre localizza-
zioni. La serie piu ampia di plasmoci-
tomi extramidollari solitari nella sfera
ORL pubblicata recentemente de-
scrive 22 pazienti cinesi trattati con
chirurgia o radioterapia e mostra un
controllo locale a 5 anni di 60-90% e
una sopravvivenza generale a 5 anni
di 70-90% [8].

In caso di recidiva locale e necessa-
rio ripetere la valutazione iniziale con
biopsia, imaging e staging completo.
Se emergono criteri compatibili con
un mieloma multiplo, si inizia la tera-
pia sistemica appropriata. In assenza
di criteri di mieloma la scelta del trat-
tamento si basa sulla terapia iniziale:
in caso di esito di terapia chirurgica si
propone una radioterapia, mentre in
esiti di radioterapia si proporra una
chirurgia e/o una nuova radioterapia.
Dopo il trattamento, i pazienti sono
monitorati per recidive e complican-
ze: imaging (PET/TAC o RM) a 3-4
mesi, poi ogni 6-12 mesi per 5 anni.
Visite cliniche ogni 3 mesi per 2 anni,
poi ogni 6 mesi per 3 anni, poi an-
nuali e esami ematochimici con emo-
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cromo, creatinina, calcio, elettrofore-
si sierica con immunofissazione, free
light chain ratio ogni 6 mesi per 5
anni.

Nel nostro paziente é stata discussa
la possibilita di una radioterapia della
faringe ma essendovi stata una rese-
zione completa ed essendo il pazien-
te contrario al trattamento si & deciso
di non sottoporlo ad alcuna terapia
aggiuntiva. Il follow-up successivo
(attualmente 9 anni dalla diagnosi)
non ha mostrato segni di recidiva o
di evoluzione in mieloma multiplo.

Solitary extramedullary
plasmacytoma

Abstract

A 70-year-old man presented with
nasal airway obstruction due to a
pedunculated pharyngeal mass. Hi-
stopathological examination con-
firmed the diagnosis of a solitary
extramedullary plasmacytoma, with
no evidence of multiple myeloma
on diagnostic work-up. Plasma cell
neoplasms typically manifest either
as solitary plasmacytomas (5-10%
of cases) or as multiple myeloma
(90-95%). Solitary plasmacytomas,
characterized by localized clonal pro-
liferation of plasma cells without sy-
stemic involvement, most commonly
arise within bone but may also occur
in extramedullary sites. In these ca-
ses, symptoms are primarily related
to the local mass effect. The standard
treatment for solitary extramedullary
plasmacytoma is complete surgical
excision when feasible, or curative
radiotherapy, which may also serve
as complementary therapy in cases
of incomplete resection. Compared
with osseous plasmacytoma, the ex-
tramedullary variant generally has a
more favorable prognosis. Following
local therapy, only a minority of pa-
tients develop local recurrence, while
10-20% progress to multiple mye-
loma. The five-year overall survival
rate ranges from 40% to 85%, hi-
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ghlighting the importance of close
follow-up for at least five years. In
our patient, given a radical surgical
resection, no additional therapy was
administered. Subsequent follow-up
(currently nine years after diagnosis)
has shown no evidence of local re-
currence or progression to multiple
myeloma.

Keywords:
solitary extramedullary
plasmacytoma; multiple myeloma
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