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Resumen

Objetivos. Analizar las patologias diagnosticadas en Medicina I nterna a pacientes derivados con clinica
cutaneay hallazgo de gammapatia monoclonal (GM).

Métodos: Revision de historias clinicas de pacientes derivados a consulta de enfermedades autoinmunes en
los Ultimos 5 afios; con manifestaciones cutéaneas y gammapatia monoclonal. Seleccion de una serie de 4
casos representativos de patol ogias relacionadas con GM con significacion cutanea.

Resultados: Caso 1: varén de 57 afios con antecedentes de panhipopituitarismo derivado para estudio de
acrocianosis (fig. 1) junto a pérdida de peso y dolor neuropatico. Serealizdé un TAC donde se objetivaron
lesiones osteobl asticas y neurograma que evidenci6 una polineuropatia mixta sensitivo-motora.
Analiticamente mostré paraproteinemia monoclonal IgA lambay valores de VEGF-A > 1.000 pg/mL. Con
diagndstico final de sindrome de POEMS el paciente inicia tratamiento con melfalan-prednisona. Caso 2:
varon de 61 afios con antecedentes de hiperostosis esguel ética difusa, en seguimiento por dermatol ogia por
clinicade urticaria créonicay hematologia, acompafiada de episodios recurrentes de fiebre con elevacion de
PCRy VSG, leucocitosis neutrofilicay paraproteinemia monoclonal 1gG lambda. Teniarealizado estudio
genético negativo (MEFV, TNFRSF1A, MVK y NLPR12). Se solicitd estudio imagen y médula 6sea que
descart6 neoplasia, estableciéndose € diagndstico de Sindrome de Schnitzler segun criterios diagnosticos de
Strasbourg. Inici6 tratamiento con anakinra con excelente respuesta clinica. Caso 3: mujer de 73 afios con
antecedentes de livedo reticularis derivada por episodio de isquemiadigital. Se completa estudio con
autoinmunidad y trombofilia, siendo negativos. Se solicita crioprecipitado con evidencia de crioglobulinas g
G kappa 23%. La serologiaparaVHC y VHB fue negativay el estudio de médula 6sea negativo para
mieloma. Con diagnostico de crioglobulinemiatipol, iniciatratamiento con prednisonay rituximab, a pesar
de los cual sufre meses después nueva crisis vasculitica, que precisd de plasmaféresisy bortezomib-
lenaidomida con mejoriaclinica. Caso 4: mujer de 58 afos en seguimiento por hematologia por GM 1gA de
significado incierto. Ingresa por brote de urticaria vasculitica en miembros inferiores (fig. 2), con sospechade
sindrome Schonlein Henoch recibe tratamiento con prednisonay micofenolato, con mejoria parcial.
Evolutivamente desarrolla nuevos brotes cutaneos y proteinuria significativa en rango no nefrético por 1o que
se realiza biopsia cutaneay renal que evidencia patron lineal de IgA y cadenas ligeras a nivel tubular con
ausencia de dafio glomerular. Con diagnéstico final de GM con significacién rena y cutaneo, hematol ogia
decide inicio de tratamiento con dexametasonay bortezomib.
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Conclusiones. Las GM de significado incierto (GM SI) son asintomaticas, sin embargo incluso clones
guiescentes pueden producir dafio por toxicidad, activacion del sistemainmune o infiltracion por células
plasmaticas. Siendo la afectacion cuténea, rena y del sistema nervioso periférico las mas frecuentes, en dicho
caso se deben denominar como GM con significacion clinica. Estos pacientes suelen sufrir un gran retraso
diagnastico por lo que la presenciade GM en pacientes con clinica cutanea, rena o neurol6gicaobligaala
realizacion de un estudio sistémico exhaustivo para categorizarlasy evaluar € tratamiento méas optimo.
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