MACROGLOBULINEMIA DE WALDENSTROM. CUADROS

Cuadro 1: Manifestaciones clinicas vinculadas con las propiedades de lalg M

Propiedades de la lg
monoclonal

Condicion diagnoéstica

Manifestaciones clinicas

Estructura
pentamérica

Hiperviscosidad

Cefalea, visibn borrosa, epistaxis,
hemorragias retinianas, mareos,
hemorragia intracraneal, insuficiencia
cardiaca.

Precipitacion en frio

Crioglobulinemia (Tipo 1)

Fendmeno de Raynaud, acrocianosis,
Ulceras, purpura, urticaria por frio.

Actividad de autoAc
anti MAG, GM1y
sulfatide (Ag

Neuropatia periférica

Neuropatia sensitivo motora, parestesias,
disestesias, dolores. Ataxia, inestabilidad,
temblor, disfuncién vibratoria.

neurales)
Actividad de autoAc Crioglobulinemia (Tipo Il) | Parpura, artralgias, ulceraciones,
antilg G glomerulonefritis (fallo renal), neuropatia.

Actividad de auto Ac
contra Ag de GR (anti
1)

Aglutininas frias

Anemia hemolitica. Fenébmeno de Raynaud,
acrocianosis, livero reticularis.

Depdsitos tisulares de
agregados amorfos
delgM

Disfuncién organica

Piel: enfermedad bullosa, papulas, rash
(sind de Schnitzler)

Gl: diarrea, malabsorcioén, sangrado.
Renal: proteinuria, fallo renal de lenta
instalacion (componente de cadenas
livianas)

Depésitos tisulares de
fibras amiloides
(principalmente
cadenas livianas)

Disfuncion orgénica

Fatiga, pérdida de peso, edema,
hepatomegalia, macroglosia,
esplenomegalia, cardiomegalia, fallo renal
y hepética, neuropatia




Cuadro 2. Diagndsticos diferenciales

Entidad

Caracteristicas
clinicas

Inmunofenotipo

Citogenético

Macroglobulinemia
de Waldenstrom

Adenopatias y
esplenomegalia
<15%

CD19, CD20, CD22, CD25,
CD27, CD79ay CD79Db,
FMC?7, IgMs (+)

CD5 y CD23 se expresan en
una minoria de los casos.

50% del 6q
Infrecuente
traslocaciones que
involucren gen IGH
en 14932 o del 17p.

CD103 (-) 90% mutacion puntual
Ciclina D1 (-) L265P en gen MDY88
Linfoma Marginal | Frecuente CD1llc ++ Del 7931-32
Esplénico esplenomegalia |[CD25 ++
40% CD103 +
Linfoma del Manto | Compromiso Ciclina D1 (+) t(11;14)(q13;932)
ganglionary
gastrointestinal
frecuente

Mieloma Multiple
IgM

Lesiones liticas
Insuficiencia renal

Ausencia de infiltracién
linfoide. CP CD138 (+)

Frecuente
traslocaciones que
involucran IGH en
14923

Leucemia Linfatica
cronica

Linfocitosis
poliadenopatias

CD19, CD20, CD5, CD23 (+)
FMC7 (-) IgS débil (+)
CD22, CD79b (+) débil

50% del 13q14.3
20% trisomia 12 Del
11g22- Del 17p13




Cuadro 3. Opciones terapéuticas en primera linea

Rituximab/dexametasona/ciclofosfamida (Nivel de evidencia 1)
Rituximab/bendamustina (Nivel de evidencia 1)

Rituximab / fludarabina (Nivel de evidencia 1)
Rituximab/dexametasona/bortezomib ((Nivel de evidencia 2B -no aprobado)

Cuadro 4. Opciones terapéuticas en pacientes afiosos y/o con comorbilidades

Rituximab/dexametasona/ciclofosfamida (Nivel de evidencia 1)
Fludarabina monodroga (Nivel de evidencial)

Clorambucilo monodroga (Nivel de evidencia 1)

Rituximab monodroga (Nivel de evidencia 1)
Bortezomib/dexametasona (Nivel de evidencia 2B)



