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) Introduccion y Objetivos

La leucemia de células plasmaticas (LCP) es una variante rara y agresiva de Mieloma Multiple (MM). Se clasifica en primaria o0 secundaria.
La LCP primaria predomina en varones de menor edad gue el MM. Asocia un prondstico pobre, con mediana de supervivencia global de 1-
2 anos, hasta 3 anos en candidatos a TPH.

Debuta frecuentemente con importante carga tumoral, fracaso renal y afectacion extramedular. Predomina la variante de cadenas ligeras y
la citogenética de mal prondstico.

Los criterios diagnodsticos son: ceélulas plasmaticas (CP) clonales en sangre periférica (SP) >20% y/o recuento absoluto >2x10e9/L.

No hay un tratamiento de eleccidon estandar, se recomiendan esgquemas basados en Bortezomib + auto-trasplante de progenitores
hematopoyéticos (TPH) seguido de mantenimiento.

Objetivos: destacar la complejidad diagnostica de esta patologia ante el debut agresivo que presenta.

) Presentacion del caso

Vardon de 54 anos que acude a urgencias por deterioro del estado general junto con sindrome anémico y petequias de 15 dias de evolucion.
Como antecedentes relevantes: artrodesis de columna dorsolumbar por escoliosis, fumador activo y distimia en tratamiento por psiquiatria.

) Evolucion y pruebas complementarias
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Se reevalua el caso y completa estudio:
Bl - Proteinograma: leve alteracion del trazado
electroforético en region beta no cuantificable.
IFs: componente monoclonal de cadenas ligeras
| lambda libres.

= = - |gG 300 mg/dL; IgA 11 mg/dL; IgM <10 mg/dL
- CLLk4.12mg/L. CLL A 3167.98. Ratio /A 0.
- Orina 24h: proteinuria 1.85g/24n. Proteinuria de

Creatinina 4.18 mg/dL; FG CKD-EPI 15; Acido
urico 9.7 mg/dL; LDH 589 UI/L; Proteinas totales
5.8g/dL; Albumina 3.8g/dL; Calcio corregido
11.9mg/dL;

Beta-2-microglobulina 10mg/L

Hb 8.2 g/dL; Leucocitos 24.3 x10e9/L; Neutrofilos

12.10 x10e9/L; Linfocitos 3.20 x10e9/L; Monocitos Diagnostico: Bence-Jones positivo.

8.30 x10e9/L; Plaquetas 52 x10e9/L. Leucemia de células plasmaticas - Electroforesis orina: Componente monoclonal de
Morfologia SP: Anemia y trombopenia primaria cadenas ligeras lambda libres de 1165mg/24h.
confirmadas. 60% de células de aspecto inmaduro _ _

de pequefio-mediano tamafio con cromatina laxa. AMQ: Celularidad medular muy abundante a PET/TC: afectacion adenopatica supra e

8% eritroblastos. expensas de un infiltrado por células inmaduras
de tamano heterogéneo y morfologia aberrante.
Algunas con nucleos multilobulados y nucleos
Y m o cisurados. Otras de aspecto mas inmaduro,

infradiafragmatica y de médula 6sea junto a
hepatoesplenomegalia.
- Biopsia de adenopatias pulmonares:

b- cromatina laxa y citoplasma oval con presencia de CP clonales
prolongaciones.
CMF: 65% de células plasmaticas con Inicio de tratamiento con CyBorDex + acido
clonalidad lambda. Negativo para CD19, CDA45. zoledronico - mejoria completa de la funcion

Positivo para CD38, CD56, CD138 y CD27. En renal y correccion de hipercalcemia.
SP: 35% de CP con mismo fenotipo patologico.
FISH: alteraciones numericas en Cr 17.

) Conclusiones

La LCP es una patologia agresiva que se debe sospechar en pacientes que presenten fracaso renal agudo junto con hipercalcemia y datos
hemoperifericos sugestivos de leucemia aguda.

Es importante completar el diagndstico mediante estudio de meédula 0sea y citometria de flujo, asi como asociar un perfil completo de MM
(proteinograma, inmunofijacion sérica, cadenas ligeras libres en suero, orina 24h y electroforesis de orina). Dado gue muchos pacientes
asocian enfermedad extramedular, se recomienda realizar PET/TC.

El tratamiento debe Iniciarse cuanto antes, siendo de eleccion los regimenes basados en Bortezomib, como es el caso de CyBorDex. En
pacientes jovenes con estado general conservado, esta indicada la realizacion de TPH posterior, inico o en tandem, segun citogenética o
respuesta alcanzada. Se estan estudiando nuevas combinaciones, como el uso de Daratumumab junto con VRd .
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