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Resumen Abstract
Introduccion Introduction

El diagndstico de paraproteinemia IgM y amiloido-
sis AL es infrecuente. Este representa entre el 5% y el
7% de los casos.

El MGUS IgM se diferencia de otras formas de
MGUS por la particularidad de las moléculas IgM,
que presentan una alta viscosidad intrinseca y una
mayor tendencia a precipitar en comparacién con
otros tipos de inmunoglobulinas, lo que puede dar
lugar a sindromes clinicos tnicos.
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The diagnosis of immunoglobulin M (IgM) para-
proteinemia and AL amyloidosis is rare, represent-
ing 5 to 7% of the cases.

IgM monoclonal gammopathy of undetermined sig-
nificance (MGUYS) differs from other MGUS forms
due to the distinctive properties of IgM molecules,
which exhibit high intrinsic viscosity and precipi-
tate more readily than other immunoglobulin types,
leading to unique clinical cases.
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Caso clinico

Paciente femenina de 58 anos, con antecedentes de
hipertension arterial, dislipidemia e hipotiroidismo.
Consulté por un cuadro de 11 meses de evolucion
caracterizado por pérdida de peso acompariada de
nauseas e hiporexia, astenia, hipoestesia en el 4° y
5¢ dedo de la mano derecha, dolor urente en ambas
plantas de los pies con exacerbacién nocturna, y un
compromiso de la mano contralateral de 5 meses de
evolucion.

En el examen fisico presentaba marcada hiperre-
flexia, simétrica, tanto en los miembros superiores
como en los inferiores, hipoestesia en el 4° y 5° dedo
de la mano derecha y 5° dedo de la mano izquierda y
atrofia del primer interéseo (Figura 1).

La analitica fue compatible con anemia, insuficien-
cia renal con proteinuria de rango nefrético y pro-
longacién del tiempo de protrombina (TP) y del
tiempo de tromboplastina parcial activada (APTT).
Ante la prolongacion de los tiempos de coagulacion,
se solicité un coagulograma especializado, el cual
evidenci6 correccién con plasma normal y déficit de
factor X (FX) del 3% (Figura 2).

Se realizé una biopsia de médula 6sea, observan-
dose en el medulograma celularidad aumentada
para la edad, displasia de la serie eritroide y mega-
cariocitica, asi como la presencia de plasmocitos y

linfoplasmocitos (Figura 3).

En la citometria de flujo se observé una poblacién
con inmunofenotipo compatible con macroglobuli-
nemia de Waldenstrom (Figura 4).

A continuaciodn, se obtuvo el resultado del proteino-
grama por electroforesis, el cual fue compatible con
la presencia de una banda monoclonal, mu (cadena
pesada M) lambda (Figura 5).

La biopsia renal fue compatible con amiloidosis con
compromiso glomerular, vascular e intersticial y
atrofia tubular estimada del 30%. La biopsia de grasa
abdominal result6 negativa para tincidon rojo Congo.
Estas biopsias se realizaron tras el fallecimiento de la
paciente secundario a falla multiorganica.

Conclusion

La deficiencia adquirida de FX es una complicacion
poco comun pero grave de la amiloidosis. Los signos
distintivos de esta condicion, que incluyen la pro-
longacién del tiempo de protrombina, del tiempo
de tromboplastina parcial activada y el bajo nivel de
FX, se pueden corregir mediante un estudio de mez-
cla y son fundamentales para el diagnostico.

Su identificacién temprana podria haber facilitado
la obtencién precoz del diagndstico, lo que habria
permitido intervenciones oportunas y potencial-
mente evitado el desenlace fatal.

Figura 1.
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Figura 2.
Plaquetas 318.000/mm3 150000 - 450000
Hemostasia
Tiempo de Protrombina (Quick) 29.5 segundos

Tasa de Protrombina

22%

Tiempo de Trombina (TT) 27 segundos CORRIGE CON PLASMA NORMAL
T. de Trombop. parc. act. (APTT) 61 segundos CORRIGE CON PLASMA NORMAL
Testigo de TP 10.70 segundos CORRIGE CON PLASMA NORMAL
Testigo de APTT 24 segundos

Testigo de Trombina 18 segundos

Determinacion FII 84% 70-120

Determinacion FVII 84% 70-120

Determinacién FX 3% 70-120

Lisis de euglobulinas >120 minutos >120

Observaciones (!)

Figura 3.

Figura 4.

Panel de estudio:

Las caracteristicas fisicas de las células reflejadas en las sefiales de Scatters y los marcadores utilizados en el panel
permiten observar una poblacién celular (+/- 5.0 % dentro del total) cuyo inmunofenotipo expresa: CD45(+) in-
tensidad madura, HLA DR(+), CD5(-), CD10(-), CD20(+) alta intensidad, CD19(+), CD22(+), CD23(+), CD3 (+),
CD200(+), CD79b(+), CD49d(+), CD43(-), IgMsup.(+), siendo negativo para todo el resto de los marcadores de
superficie del panel. En cuanto a sus inmunoglobulinas de superficie expresan restriccion clonal de cadenas livianas
tipo Lambda. Se observan ademds +/- 2.0 % de células plasmaticas de inmunofenotipo normal, con restriccion

clonal Lambda.

Inmunofenotipo compatible con posible Macroglobulinemia de Waldenstrom.

A confrontar con datos clinicos, estudios anatomopatoldgicos y citogenéticos.
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Figura 5.
Proteinas Totales 5.80 g% 6.40-8.30
Albumina 2.20 g% 3.90-4.70
Alpha 1 Antitripsina 0.32 g% 0.09-0.18
Alpha 2 Macroglobulina 1.24 g% 0.48 -0.73
Beta 1 Haptoglobina 0.64 9% 0.40-0.60
Beta 2 - Transferrina 0.28 g% 0.13-0.33
Inmunoglobulinas 1.42 g% 0.53 -1.20

Interpretacion de proteinograma en suero (!) Moderada disminucién
de albumina. Se observa banda monoclonal en zona gamma. Se realiza

inmunofijacién.

Cuantificacién de Inmunoglobulina G | 738 mg/dl 850-1450
Cuantificacién de Inmunoglobulina A | 70 mg/dl 110-195
Cuantificacién de Inmunoglobulina M | 291 mg/dl 40-200

IgM-lambda

INMUNOFIJACION (!) Banda monoclonal que se identifica como
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