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| Resumen |

La leucemia de células plasmaticas es una entidad rara que
representa el 1-2% del total de las neoplasia hematoldgicas;
es una enfermedad agresiva con mala respuesta al tratamiento
y un promedio de sobrevida de siete meses. Se presenta el
caso de una paciente diagnosticada con leucemia de células
plasmaticas primaria con marcadores de mal prondstico y
tratamiento, quien tuvo como manifestacion clinica inicial
dolor lumbar, el cual evoluciono desfavorablemente y con
desenlace fatal.

Palabras clave: Leucemia de células plasmaticas; Dolor de
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Abstract

Plasma cell leukemia is a rare disease that accounts for 1-2%
of all hematologic neoplasia. It is an aggressive disease with
poor response to treatment and an average survival period of
seven months. The case of a patient diagnosed with advanced
primary plasma cell leukemia with markers of poor prognosis
and treatment whose first symptom was back pain, which
did not evolve in a positive way and ended in the death of
the patient.
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Introduccion

La leucemia de células plasmaticas (LCP) es definida
como la presencia de plasmocitosis absoluta de mas de 2 x
10? células o mas de 20% de células plasmaticas en sangre
periférica. Es una entidad rara que representa el 1-2% del total
de las neoplasia hematoldgicas (1,2) y presenta dos cuadros:
primaria, leucemizacioén al momento del diagndstico,
y secundaria, consecuencia de la transformacioén de un
mieloma multiple conocido. Se presenta predominantemente
en sexo femenino, con un promedio de edad entre 50 y 70
aflos (3). Entre las manifestaciones clinicas se observan
lesiones liticas, fracturas patologicas, hepatomegalia,
esplenomegalia, entre otros. Es una enfermedad agresiva con
mala respuesta al tratamiento y un promedio de sobrevida
de siete meses (1).

Se presenta el caso de una paciente que tuvo como
manifestacion clinica inicial dolor lumbar con una evolucion
desfavorable y fatal.
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Presentacion de caso

Paciente femenino de 48 afios de edad, procedente de
Lima, oriunda de Ica y soltera que acude al servicio de
emergencia del Hospital Nacional Dos de Mayo (HNDM) el
16 de noviembre de 2013, presentando nauseas, vomito, dolor
epigastrico y lumbar. Refiere tener el dolor lumbar hace 10
meses y manifiesta que aparecio posterior a la carga de peso;
es una dolencia con persistencia, que le genera dificultad para
la marcha y disminucion de fuerza muscular, por lo que acude
a los servicios de medicina y neurocirugia del HNDM, donde
le diagnostican y tratan como fractura lumbar.

La paciente presenta pérdida de peso de 8kg en tres meses
y disminucion del apetito; como antecedentes destacan
eclampsia a los 23 afios, dos cesdreas y discopatia lumbar
hace dos afios. Al examen fisco se le observa palida, con dolor
en region dorso-lumbar y epigastrica a la presion y sin otros
signos destacados. En exdmenes auxiliares se encuentra en
hemograma leucocitos: 9 7400 cel/mm?, Hb: 7.5g/dl, Hto:
22%, VCM: 88fL, HCM: 29pg, plaquetas: 298000 plaquetas/
mm?, glucosa: 128 mg/dl, creatinina: 3.31 mg/dl, urea: 50.1
mg/dl, perfil coagulacion: dentro del rango normal y grupo
sanguineo: O-. Se le realiza un frotis sanguineo evidenciandose
75% linfocitos atipicos y el estudio de inmunoglobulinas (Ig)
encontro IgA: <0.4 (VN: 0.8-3.1g/1), 1gG: 2.7 (VN: 6.5-15g/1)
e IgM: 0.25 (VN: 0.55-3g/1). En proteinograma electroforético
en suero se halla Hipoproteinemia, hipoalbuminemia,
disminuciéon de fraccion B2 y Gamma y Proteinograma
electroforético en orina Banda monoclonal en fraccion Beta.

Laradiografia de humero y hombro izquierdo mostro fractura
patologica del cuello humeral, imagenes osteoliticas en costillas,
hombro y escapula. En la tomografia axial multicorte (TAC)
se encontraron multiples imagenes liticas en columna vertebral
y arcos costales, efusion pleural bilateral con predominio
izquierdo y atelectasia en l6bulo inferior izquierdo.

En el mielograma se evidencia 90% de células plasmaticas
(Figura 1), por lo que se le solicita una citometria de flujo
en el que se encuentra un fenotipo compatible con neoplasia
maligna de células plasmaticas con marcadores de mal
prondstico: cluster de diferenciacion (CD) positivo (+) para:
18, 138, 45, Kappa, B2uG, 56, 81.

Algunos de sus valores bioquimicos mejoraron, pero su
cuadro clinico y hematoldgico fue en deterioro progresivo,
por lo que se decide dar quimioterapia esquema VAD —
doxorrubicina, vincristina y dexametasona—. La paciente
presentd cuadro convulsivo en dos ocasiones, agregandose
hipocalcemia mas cuadro séptico, falleciendo a las 8:00 pm
el 18 de diciembre de 2013.
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Figura 1. Mielograma. Fuente: Muestra de aspirado medular del
servicio de hematologia del Hospital Dos de Mayo obtenida durante
la realizacion del estudio.

Discusion

Por ser una entidad de baja frecuencia, las publicaciones e
investigaciones hechas sobre leucemia de células plasmaticas
han sido basadas en reportes de caso; existen pocas series de
caso con mas de 20 pacientes, habiendo una determinacion
no muy buena de la biologia, la clinica y el pronéstico (4).
Generalmente los pacientes afectos estan dentro del rango de 50
a 70 afios, con predominio del sexo femenino; se observa que
las caracteristicas de la paciente concuerdan con la literatura.

La clinica varia de acuerdo al tipo de LCP: la forma
primaria cursa con hepatoesplenomegalia, insuficiencia renal
y medular, siendo las lesiones osteoliticas y dolores 6seos
menos frecuentes; por el contario, en la forma secundaria
la sintomatologia dsea es la mas frecuente y se asocia a fase
terminal del mieloma multiple (5).

Contrario a la literatura, la leucemia de células plasmaticas
se presentd en esta paciente con dolor lumbar, fractura
patoldgica y sintomas neurologicos asociados, sin evidenciarse
hepatoesplenomegalia. Thembhare et al. (6), en un estudio
retrospectivo de 10 casos de LCP, encuentran como sintomas
frecuentes dolor 6seo, debilidad, anemia, trombocitopenia y
lesiones osteoliticas, sintomas que apoyan esta investigacion.

En la analitica, seglin los estudio de series de casos (7-10),
es frecuente encontrar anemia, trombocitopenia, leucocitosis,
plasmocitosis medular mayor a 70%, hipercalcemia, signos
de insuficiencia renal y proteina de Bence-jones. A nivel de
proteinas monoclonales, la forma IgG es la mas frecuente,
seguida de IgA e IgD. La lactato deshidrogenasa esta
disminuida y la B2-microglobulina elevada. En este caso, la
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presencia de anemia fue mantenida a pesar de los esfuerzos
de corregirla, asi como el hematocrito; la leucocitosis fue
elevada, descendiendo con el tratamiento, pero no corregida.
La creatinina se fue normalizando, al igual que glucosa y otros
parametros bioquimicos. Las inmunoglobulinas estuvieron
disminuidas y no se observ6 trombocitopenia hasta dias
previos al fallecimiento.

De acuerdo con la literatura y los criterios diagnosticos de
Kyle (2), la paciente presento 90% de células plasmaticas en
medula 6sea, junto con la clinica de células plasmaticas. El
inmunofenotipo (ift) de LCP presenta expresiones parecidas a
la del mieloma multiple (expresion de CD38 y CD138), pero
se diferencia en la alta expresion de CD20 (7) y baja expresion
de CD9, CD117,CD56 y HLA-DR (2). En citometria de flujo,
Tembhare et al. (6) refieren que la coexpresion de CD38 y
CD138 es util para la identificacion de LCP; Kraj et al. (11)
establecen el ift de LCP posterior al estudio de 36 pacientes
afectados, este fue CD38 (++), CD138 (+), CD54 (+), CD49d
(+), CD29 (+), CD44 (+), CD126 (+), CD19 (-) y CD45 (-).
Para este caso, el ift fue compatible con CD (+) 138 y 38 y
CD (-) 19, pero CD45 (+). Se presentaron marcadores de
mal pronostico. Actualmente se refiere que la expresion de
las moléculas de adhesion, CD11a/CD18 o CD56, podrian
explicar la diseminacion hematologica (11,12).

La respuesta al tratamiento de esta patologia esta descrita
en la literatura con un tiempo de sobrevida corto y muerte
posterior; la reaccion de la paciente al tratamiento fue mala,
complicandose y falleciendo. El caso reportado indica que, a
pesar del avance de la enfermedad, los pacientes pueden no
darse cuenta e ignorar los signos y sintomas por ser leves y
asociarlos a otras patologias. El dolor lumbar puede ser una
presentacion avanzada de la enfermedad y, a pesar de presentar
una leucemia establecida, tener marcadores de mal prondstico
y no presentar hepatoesplemnomegalia.
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