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Leucemia de células plasmaticas: una causa
infrecuente de dolor toracico. Reporte de caso

Plasma Cell Leukemia: An Infrequent Cause of Chest Pain:
A Case Report
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Resumen

La leucemia de células plasmaticas es una de las neoplasias hematoldgicas mas infrecuentes
en el mundo. Se presenta el caso clinico de un paciente masculino de 45 afios de edad, quien
acudi6 al servicio de urgencias por dolor tordcico como manifestacion clinica de leucoestasis.
La citometria de flujo en sangre periférica evidencié 37,80 % de células plasmaticas de
inmunofenotipo patoldgicoy la biopsia de medula 6sea documentd la infiltracién de 50,68 % de
células plasmaticas patoldgicas, por lo cual se diagnosticé leucemia de células plasmaticas
y se indic6 esquema de quimioterapia de alta intensidad con protocolo DCEP. En este articulo
se describe el caso, debido a que no sélo es una neoplasia hematoncolégica poco comun, sino
una causa infrecuente de dolor toracico en adultos. Este caso permite visibilizar la necesidad
de que en el servicio de urgencias se revise exhaustivamente el cuadro hematico durante la
aproximacion diagnoéstica de todo dolor toracico.

Palabras clave: dolor toracico, neoplasia, leucemia de células plasméticas.

Abstract

Plasma cell leukemia is one of the rarest hematological malignancies worldwide. We present
the case of a 45-year-old male patient who presented to the emergency department with chest
pain as a clinical manifestation of leukostasis. Peripheral blood flow cytometry showed 37.80%
pathological plasma cells, and a bone marrow biopsy documented infiltration of 50.68%
pathological plasma cells. Therefore, plasma cell leukemia was diagnosed and a high-intensity
chemotherapy regimen with the DCEP protocol was prescribed. This case is described is not
only a rare hemato-oncological malignancy but also an uncommon cause of chest pain in
adults. This case highlights the need for a thorough review, including the complete blood count,
during the diagnostic approach to all chest pain cases in the emergency department.

Keywords: chest pain, neoplasia, plasma cell leukemia
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Introduccion

La leucemia de células plasmaticas (LCP) es una de las discrasias mas raras descritas en el
mundo. Esta patologia hematoncoldgica posee un curso clinico agresivo inherente (1), siendo
la media de supervivencia menor a un afio (2). La LCP puede ser una neoplasia primaria o la
progresion de un mieloma multiple previamente diagnosticado (3). A continuacién, se presenta
el caso de un paciente con dolor toracico tipico a quien se diagnostica una LCP, con un curso
clinico hasta el momento favorable con primera linea de quimioterapia.

Presentacion del caso

Paciente masculino de 45 afios de edad sin antecedentes familiares y personales patoldgicos
conocidos, quien debuta con cuadro de dolor toracico retroesternal, de caracter opresivo, no
irradiado, de moderada intensidad, durante el reposo, de mas de 20 minutos de duracion.
A su ingreso al servicio de urgencias se documenta hepatomegalia, sin adenopatias u otro
hallazgo anormal. Se realiz6 electrocardiograma en ritmo sinusal, sin evidencia de signos de
isquemia, lesion o necrosis, troponina | negativa, funciéon hepatica normal, perfil infeccioso
negativo, pero hemograma con hallazgo leucocitosis por neutrofilia, linfocitosis, monocitosis
y eosinofilia (35.000 células/mm3, 12.320 células/mm3, 14.805 células/mm3 y 4.340
células/mma3, respectivamente); ademas, anemia moderada normocitica normocrémica y
trombocitopenia leve. La funcién renal evidencié elevacion de azoados e hiperuricemia, sin
alteraciones electroliticas asociadas.

Se le realizaron tres imagenes diagndsticas: una radiografia de térax sin alteraciones; un
ecocardiograma transtoracico dentro de limites normales, con una fraccion de eyeccién
del ventriculo izquierdo preservado y sin trastornos de la contractilidad, y una ecografia de
abdomen total que confirmaba hepatomegalia, sin esplenomegalia. Se indicé hidratacion
parenteral, analgesia comun y citorreduccion con inhibidor de la xantina oxidasa, logrando
resolucion de dolor toracico y reduccién del conteo leucocitario.

El perfil proteico permitié establecer una electroforesis de proteinas en sangre con
hipergammaglobulinemia monoclonal e inmunofijacién con presencia de banda monoclonal
IgG kappa (cuantificaciéon sérica de cadenas kappa 18,5 g/L e I1gG en 1.721,4 mg/dl). Asi
mismo, una Beta 2 microglobulina elevada en 4,74 mg/L. Ante la sospecha de neoplasia
hematoldgica se realizd citometria de flujo en sangre periférica, que reporté 37,80 % de
células plasmaticas con marcacién CD45-,CD19-,CD38+ débil, CD138+,CD27-,CD28+, CD56-
,CD81-,CD117-, HLADR+/++, Beta-2+ y monotipia para cadenas ligeras de inmunoglobulinas
por restriccion IgG Kappa, motivo por el cual se diagnosticé leucemia de células plasmaticas
con componente monoclonal IgG kappa como neoplasia primaria. Concomitantemente,
una biopsia y aspirado de médula ésea documentdé una infiltracion del 50,68 % de células
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plasmaticas atipicas, que expresaron CD45-, CD19-, CD38+ débil, CD138+, CD27-, CD28+,
CD56-, CD81-/+ débil, CD117-, HLADR+/++ y marcacion monotipica de cadenas ligeras de
inmunoglobulinas con restriccién kappa.

La coloracion basica de la biopsia registré una celularidad estimada del 90 % e incremento
de células plasmaticas maduras. El mielograma reporté un 18 % de plasmocitos y la
inmunohistoquimica un 80 % de células plasmaticas de localizacion intersticial. Se observo
una mezcla de células plasmaticas maduras y menos de un 50 % de plasmocitos con atipia
nuclear, cromatina abierta, ausencia de pleomorfismo significativo, nucleolos pequefios y sin
actividad mitética, las cuales fueron positivas para CD138 y negativas para ciclina D1, con
expresion monotipica de cadenas livianas kappa. Adicionalmente, cariotipo normal 46 XY,
cromosoma filadelfia negativo y estudios moleculares por FISH con translocacion de p53,
4,14y 4,16 negativos.

El paciente recibié quimioterapia de alta intensidad con protocolo DCEP (dexametasona,
ciclofosfamida, etopésido y cisplatino), siendo bien tolerado. Al revalorizar la médula 6sea 15
dias después de terminado primer ciclo de quimioterapia, se evidencié en citometria de flujo
s6lo 2,96 % de células plasmaticas de inmunofenotipo patolégico analogo al previo y en la
coloracién basica una celularidad estimada del 90 %, con un recuento de células plasmaticas
maduras estimado del 40 %, por lo que se procedié a realizar segundo ciclo con protocolo
DCEP + bortezomib con buena tolerancia.

La segunda médula 6sea de revaloracién arrojoé una citometria de flujo con 1,25 % de
células plasmaticas de inmunofenotipo patolégico con monotipia kappa. El nuevo perfil
proteico no arrojé paraproteina identificable por electroforesis de proteinas en suero, pero
si por inmunofijaciéon. Se normalizé la cuantificacién de IgG y cadenas kappa en suero.
Teniendo en cuenta lo anterior, se considerdé una muy buena respuesta parcial, por lo que
actualmente el paciente se encuentra en estudios como candidato a trasplante autélogo
de células hematopoyéticas.

Discusion y Conclusiones

El dolor toracico en adultos es uno de los motivos de consulta de urgencias mas frecuente
(4). Anualmente, en Estados Unidos se registran entre 5,5y 7 millones de visitas por esta
causa al departamento de emergencias (5). En Colombia, un estudio realizado en la ciudad de
Medellin entre el 2014 y el 2015, el dolor toracico fue una las principales causas de consulta en
urgencias; siendo mas frecuente en mujeres y en poblacién hipertensa. Acorde a la etiologia
en la poblacién antioquefia, la costocondritis fue el principal diagnéstico etiolégico (6).

El dolor toracico puede ser manifestacion de una enfermedad no grave, como la costocondritis,
o bien, manifestacion de una enfermedad muy grave, como el infarto agudo de miocardio
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o tromboembolismo pulmonar. El dolor toracico puede tener multiples causas, tales como
cardiovasculares, neuroldgicas, gastroenteroldgicas, osteomusculares, neurolégicas e incluso
psicogenas (7). En el caso de estudio, el dolor tordcico fue una manifestacién de leucoestasis,
debido a la marcada leucocitosis generada por la leucemia en curso, lo cual se resolvio con
hidratacion endovenosa, analgesia comun y el uso de citorreductor.

El dolor toracico como un sintoma, se puede atribuir a diversas etiologias que abarcan desde
un reflujo gastroesofagico hasta una embolia pulmonar, constituyendo un reto diagndstico,
puesto que lo primordial en este contexto es descartar de manera oportuna las condiciones
potencialmente mortales, que requieren atencién inmediata, como sindrome coronario agudo,
diseccidén adrtica, embolia pulmonar, ruptura esofagica, neumotoérax a tension, entre otras
(8). No obstante, existen escenarios clinicos dificiles en los que se hace necesario ampliar el
abanico de posibilidades diagnésticas y se requiere el ingreso hospitalario para el estudio a
profundidad de cada caso particular, para asi brindar un manejo correcto (8).

Se han establecido ciertas directrices que se deben tomar en cuenta para la correcta
evaluacion del dolor toracico. En primera instancia, se debe realizar un triage adecuado con
el objetivo de identificar signos sugestivos de choque, dificultad respiratoria, alteraciones
del estado de conciencia y demas condiciones que ameriten traslado inmediato a sala de
reanimacion. Al momento del interrogatorio se debe realizar una adecuada descripcién del
disconfort toracico, caracterizando el tipo de dolor, localizacion, intensidad, irradiacion,
precipitantes y aliviadores, ademas de las circunstancias en las cuales se inicia, su tiempo
de duracién y otros sintomas asociados (9).

Se debe indagar sobre los antecedentes personales, estudios diagndsticos y procedimientos
realizados de forma reciente, que junto con los hallazgos en la exploracién fisica permitan
postular, de forma inicial, posibles impresiones diagndsticas (8). Durante la atencién en el
servicio de urgencias se debe recurrir a la realizacion de imagenes diagnosticas (radiografia
o tomografia de térax) y laboratorios de quimica sanguinea, dirigidos y pertinentes, para tener
una aproximacién diagndstica. Por ejemplo, siempre que exista la sospecha de un sindrome
coronario agudo o un tromboembolismo pulmonar, se deben tomar los biomarcadores
cardiacos y un electrocardiograma de superficie de 12 derivaciones dentro de los primeros 10
minutos del contacto con el personal de salud, lo cual es fundamental (10).

En cuanto a la leucemia de células plasmaticas como diagndstico final del caso clinico
presentado, es una causa muy infrecuente de dolor toracico. Como neoplasia hematoldgica
es también una forma rara y potencialmente mortal de las discrasias de células plasmaticas.
Se clasifica en primaria cuando es una leucemia de novo y secundaria cuando se documenta
como transformacion leucémica de un mieloma mudiltiple previamente diagnosticado (11). La
mayoria de los casos de LCP, al menos el 60 %, corresponden a neoplasias primarias, y entre
el 30y el 40 % son secundarias (12).
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Su incidencia varia con la edad y se estima que es de 4 a 7 % en todos los mielomas multiples
(13) y hasta un 2 % en enfermedad avanzada o refractaria (14). La edad de presentacion de la
LCP es 10 afios menor respecto al mieloma multiple (cuarta/quinta década vs. sexta/séptima
década de la vida, respectivamente) (15). En términos generales, su prondstico es malo. En
caso de registrar mas de un 20 % de plasmocitos circulantes en sangre periférica la sobrevida
va entre 6 y 12 meses (12), aunque con el uso de nuevos agentes quimioterapéuticos y el
sometimiento a trasplante autélogo de células madre la sobrevida pudiese alargarse hasta 30
meses (13).

Las manifestaciones clinicas mas frecuentes son las propias relacionadas con las discrasias
de células plasmaticas: lesion renal, anemia, hipercalcemia, lesiones liticas y hepato-
esplenomegalia, entre otras; sin embargo, lo mas frecuente es que incurran en leucocitosis
y lesiones liticas (16). La leucocitosis puede conducir a leucostasis y, con ello, a déficits
neuroldgicos, insuficiencia respiratoria o dolor toracico, entre otros. El dolor toracico fue la
manifestacion cardinal del caso presentado.

Asicomo el paciente de este reporte, en el afio 2005 Khosravi reporté en Madrid, Espafia, el caso
clinico de un hombre adulto joven de 32 afios con LCP y cuya sintomatologia inicial fue dolor
intenso en hemitoérax izquierdo, asociado a hepato-esplenomegalia y adenopatias cervicales
(17). Otros dos casos presentados en Segovia, Espaiia (18) y en Chile (19), el diagnéstico de
LCP se realiz6 de forma incidental ante el hallazgo inadvertido de plasmocitos patolégicos en
extendidos de sangre periférica en pacientes hospitalizados por sepsis pulmonar.

En conclusion, la LCP es una entidad causal infrecuente de dolor toracico; sin embargo, se hace
necesario realizar un abordaje integral y exhaustivo a estos pacientes. El abordaje diagndstico
debe incluir la revision detallada y basica del cuadro hematico, cuya alteracion pudiese sugerir
una neoplasia hematolégica en curso, que ademas implicaria un prondstico no favorable.

Para la presentacién del caso el paciente dio su consentimiento informado.
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