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RESUMEN

La leucemia de células plasmadticas es una variante infrecuente del
mieloma multiple (2-3%) con un curso clinico agresivo y una corta
supervivencia. Se define por la presencia de células plasmadticas en mds
del 20% de la totalidad de los leucocitos de la sangre periférica y mas de
2000 células plasmaticas por microlito en la sangre periférica.

Presentamos el caso de un varén de 32 afios con dolor intenso en
hemitdrax izquierdo, con una pequeila adenopatia laterocervical derecha,
hepatomegalia y 8.800 leucocitos/ul con 33% linfocitos (la mayoria de
ellos de aspecto plasmocitoide), y 40% células plasmaticas; 10,8 g/dl de
proteinas totales y un pico monoclonal en banda gamma. La biopsia de
médula 6sea evidencié una plasmocitosis medular del 40-50%. La Inmu-
nofijacién en suero demostré una paraproteina IgG-Kappa.

PALABRAS CLAVE: Leucemia de células plasmaticas. Mieloma
multiple. C-VAD. Componente M.
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ABSTRACT

Plasma cell leukaemia is a rare variant of multiple myeloma (2-3%),
with an aggressive disease with short survival. It is defined as circulating
peripheral blood plasma cells exceeding 2.000/ul and 20% of peripheral
blood white cells.

We present the case of 32-years-old man with left chest-wall pain,
hepatomegaly, righ cervical adenopathy, 8800 leukocytes/ul with 33% of
lymphocytes and 40% of plasma cell, 10,8 g/dl of proteins and a mono-
clonal hypergammaglobulinemia. Bone marrow biopsy showed 40-50 %
of intramedullary plasma cell. There was a 1g G-kappa paraproteinemia.
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INTRODUCCION

El mieloma multiple es una neoplasia maligna de células plas-
madticas, que representa el 15% de las neoplasias hematoldgicas
malignas. Suele ser una enfermedad de edades avanzadas, con una
mediana de edad al diagnéstico de 65-70 afios, sin predominio
sexual evidente (1). Las manifestaciones clinicas del mieloma
multiple incluyen dolor dseo, fracturas patoldgicas, insuficiencia
renal, hipercalcemia, lesiones osteoliticas, osteoporosis, anemia
normocitica y normocroma, con presencia de una proteina mono-
clonal (paraproteina o componente M) en suero y/u orina.

Los criterios diagndésticos del mieloma mudltiple incluyen:

1. Criterios mayores:

a) Plasmocitoma tisular por biopsia.

b) Plasmocitosis medular mayor del 30%.
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c) Componente M en suero de IgG mayor de 3,5 g/dl, de
IgA mayor de 2 g/dl, o en orina (proteinuria Bence-Jones)
mayor de 1 g/dl en 24 horas.

2. Criterios menores:

a) Plasmocitosis medular del 10-30%.

b) Componente M menor que en el criterio mayor.

d) Lesiones osteoliticas en la serie dsea.

e) Disminucién de las inmunoglobulinas normales: IgG
menor de 600mg/dl, IgA menor de 100 mg/dl, IgM menor de
50 mg/dl.

Para establecer el diagndstico definitivo del mieloma mul-
tiple debe haber al menos un criterio mayor y un criterio
menor, o al menos tres criterios menores.

Recientemente estdn apareciendo nuevas armas terapéuti-
cas en el manejo del mieloma multiple como son el trasplante
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autélogo de médula 6sea, la talidomida (2,3), el CC-5013
(Revimid) (4) , PS-341 (Velcade) un inhibidor de proteosoma
(5) e incluso el trasplante alogénico de médula d6sea (6).

CASO APORTADO

Presentamos el caso de un varén de 32 afios, sin alergias medica-
mentosas conocidas, con el inico antecedente personal de reumatis-
mo poliarticular en la infancia. Ingresa desde las urgencias por dolor
intenso en hemitérax izquierdo, que no se modifica con los movi-
mientos respiratorios, ni con los cambios posturales, sin tos producti-
va, ni disnea, y sin otra sintomatologia acompafiante.

En la exploracion fisica destaca una pequefia adenopatia laterocer-
vical derecha inespecifica, con una hepatomegalia de unos 3 cm desde
el reborde costal, sin otros hallazgos de interés.

Presentando las siguientes pruebas complementarias:

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS BASICAS

Hemograma y frotis de sangre periférica: Hemoglobina 13,3
g/dl, Plaquetas 281.000/ul, Leucocitos 8.800/ul con 23% de segmen-
tados, 1% cayados, 1% metamielocitos, 2% monocitos, 33% linfoci-
tos (la mayoria de ellos de aspecto plasmocitoide), y 40% células
plasmaticas, algunas de las cuales binucleadas de tamafio grande.

Bioquimica: Creatinina 1,2 mg/dl, Urea 52 mg/dl, (aclaramiento
de creatinina de 59 ml/min), proteinas totales 10,8 g/dl, calcio total
9,8 mg/dl, resto normal.

Proteinograma: pico monoclonal en banda gamma.

Coagulacion: APTT 33,6 segundos, INR 1,35.

Examen bdsico de orina: Protefnas positivo, con presencia de
mucina en el sedimento.

Radiografia de torax: Pequefia imagen nodular calcificada en
I6bulo inferior izquierdo, probable granuloma calcificado.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS ESPECIFICAS

Inmunofenotipo en sangre periférica: El 45% del recuento leuco-
citario total presenta un inmunofenotipo anémalo: CD45+, CD38+,
CD138+, CD56+, CD19-, CD20-, CD5, CD10-, CD23-, Cd79b-, slg-.

Aspirado de médula 6sea: Presencia de células plasmaticas en
una proporcién del 50% de la celularidad total, de tamafio heterogé-
neo predominando elementos de talla intermedia. Frecuentes células
binucleadas y trinucleadas.

Biopsia de médula dsea: Infiltracion intersticial multifocal del
parénquima medular por células plasmdticas plasmobldsticas IG-
Kappa. Plasmocitosis medular del 40-50%. Material amiloide negati-
vo.

Beta2-microglobulina: 7,3 mg/dl.

Serie osea: Sin evidencia de lesiones osteoliticas.

Inmunoelectroforesis en suero: IgG 4.390 mg/dl, IgA 14,5mg/dl,
IgM 4,17 mg/dl. Inmunofijacién en suero: Paraproteina IgG-Kappa.

Inmunoelectroforesis en orina: Proteinuria de cadenas ligeras
(Bence-Jones) de 1.310 mg en 24 horas, para paraproteina IgG-Kap-
pay cadenas ligeras Kappa libres.

Serologia VHB,VHC,VIH: negativos.

Ecografia abdominal: Hepatomegalia, sin lesiones focales hepa-
toesplénicas. No hay evidencia de adenopatias intrabdominales, ni
liquido libre intraperitoneal, resto sin alteraciones.

Diagndstico: El paciente presenta un cuadro compatible con un
mieloma muiltiple en su variante leucemia de células plasmadticas pri-
maria.

Tratamiento: Dado la edad del paciente se decide trasplante
aut6logo de células progenitoras de sangre periférica. Para lo cual se
inicié quimioterapia de induccién con el esquema C-VAD.

DISCUSION

La leucemia de células plasmadticas es una variante rara del
mieloma miultiple, constituyendo el 2-3% de todos los mielo-
mas (7). Se trata de un mieloma multiple de alta agresividad
con una supervivencia corta, que debe cumplir los dos
siguientes criterios diagnésticos: a) Presencia de células plas-
miticas en mds del 20% de la totalidad de los leucocitos en
sangre periférica; b) Presencia de células plasmadticas en
ntimero superior a 2.000/ul en sangre periférica.

La leucemia de células plasmadticas puede clasificarse en
dos subtipos:

1. Leucemia de células plasmdticas primaria: cuando la
leucemizacion estd presente ya en el momento diagndstico,
€omo es en nuestro caso.

2. Leucemia de células plasmaticas secundaria: cuando
aparece como consecuencia de la transformacién de un mielo-
ma multiple previo.

La leucemia de células plasméticas primaria se caracteri-
7a por aparecer en pacientes mas jovenes, con un prondstico
mejor que en los secundarios , con una mediana de supervi-
vencia de unos 6,8 meses. Las lesiones osteoliticas, la hiper-
calcemia, las fracturas patoldgicas y el dolor 6seo son menos
frecuente en las leucemias de células plasmadticas primaria,
presentando con una mayor frecuencia organomegalias
(hepatoesplenomegalia) y adenopatias. EI componente M
sérico y/o urinario suele ser de menor cuantia que en los
mielomas multiples tipicos, mientras que la presencia de
insuficiencia renal es comun.

Las células plasmdticas circulantes pueden adoptar una
morfologia muy variable, desde formas maduras hasta formas
inmaduras similares a los mieloblastos, y en algunos casos tie-
nen una morfologia linfoide. El inmunofenotipo de las células
plasmaticas circulantes es similar al mieloma multiple (cIg+,
slg-, CD19-, CD20-, CD38+), pero generalmente el CD56 es
negativo; y con frecuencia las células expresan s6lo cadenas
ligeras, Ig E 0o Ig D.

En nuestro caso el paciente presenta varios criterios diag-
nosticos:

1. Paraproteinemia IgG-Kappa de 4.390 mg/dl y parapro-
teinuria de 1,310 g/dl en 24 horas.

2. Plasmocitosis medular del 40-50%.

3. Disminucién de las inmunoglobulinas normales por
debajo del 50% del valor normal.

4. Células plasmadticas en un porcentaje del 40% de la
celularidad de la sangre periférica y mas del 2.000 células
plasmaticas/ul en sangre periférica.

El tratamiento de la leucemia de células plasmadticas incluye
el tratamiento con VAD, pulsos de dexametasona, agentes alqui-
lantes e incluso el trasplante autélogo de médula dsea (9-11).

En nuestro caso dado el buen estado general del paciente, la
edad y la ausencia de un hermano histocompatible, nos hemos
decantado por una quimioterapia de induccién con el esquema
C-VAD (Ciclofosfamida, Vincristina, Adriamicina y Dexameta-
sona), seguido de movilizacién de células progenitoras hemato-
poyéticas de sangre periférica y posterior quimioterapia de alta
dosis y trasplante autélogo de médula dsea.
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