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610 Hipercalcemia y leucemia linfo-
blastica aguda

Castellanos-Velazco O

Centro Médico Nacional de Occiden-
te, IMSS, Guadalajara, Jalisco

Obijetivo. Describir reporte de un caso
de hipercalcemia en un paciente adul-
to con leucemia linfobldstica aguda.
Antecedentes. La hipercalcemia es
una alteracion hidroelectrolitica que
se manifiesta por nauseas, vémito,
anorexia, constipacion y pérdida de
peso. Debido a estas caracteristicas
no especificas el diagndstico y trata-
miento son tardios. La incidencia de
hipercalcemia asociada a malignidad
en adultos es 20-30%. Se observa en
leucemia linfoblastica que general-
mente no se observan blastos en sangre
periférica. Existen dos mecanismos de
hipercalcemia: Activacion directa de
osteoclastos. Y reabsorcion 6sea me-
diada por PTH y proteina relacionada
a PTH. La hipercalcemia puede llevar
a arritmias cardiacas, hipertensién
arterial severa, falla renal, acidosis
metabdlica, deshidratacién y coma. El
manejo se realiza con solucion salina
al 0.9%, diuréticos de asa, bifosfona-
tos. Caso clinico. Masculino de 52
afos de edad, niega enfermedades
crénicas. Inicia en febrero 2015 con
dolor lumbar, en julio 2015 presenta
alteraciones neuroldgicas, se detecta
anemia, hipercalcemia, hiperazoe-
mia. No se concluye diagnéstico. En
noviembre 2015 acude a CMNO,
Guadalajara por persistencia de cua-
dro clinico, se menciona pérdida de
peso de 10 kg en 6 meses, dolor dor-
solumbar, desorientacion, tendencia
a la somnolencia, astenia, adinamia.
A la exploracion fisica signos vita-
les sin alteraciones, posteriormente
tendencia a hipertensién arterial.
Somnoliento, desorientado, palidez
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CASOS CLINICOS
PRESENTACION EN CARTEL

de piel y tegumentos, deshidratacién
de mucosas, sin adenopatias ni visce-
romegalias, sin datos de equimosis ni
petequias. Estudios de laboratorio al
ingreso: 17/11/15: hemoglobina 11.9
g/dL, leucocitos 2700/uL, neutréfilos
950/ulL, linfocitos 1520/uL, plaquetas
35000/uL, tiempos de coagulacién
normales, dimero D 5345, urea 185
mg/dL, creatinina 2.09 mg/dL, albumi-
na 3.20 g/dl, fésforo 1.8 mm/L, calcio
3.5 mmol/L, deshidrogenasa lactica
638 U/L. Aspirado de médula ésea
17/11/15: blastos de aspecto linfoide
100%. Frotis de sangre periférica: no
se observan blastos. Inmunofenotipo
18/11/15: CD10+, CD19+, CD22+,
CD38+, CD13+ Biopsia de hueso
30/11/15: Células de aspecto blastico
que expresan de forma difusa CD34,
TdT y PAX-5. CD20 positivo en 5%,
CD3 negativo, corresponde a leuce-
mia linfobldstica aguda B. Citolégico
de liquido cefalorraquideo 27/11/15:
negativo para infiltracion USG abdo-
minal 19/11/15: sin hepatomegalia ni
esplenomegalia. Conclusiones. Es rara
la asociacién de hipercalcemia con
LLA, mencionada dicha relacion solo
en reportes de casos, con diagndstico
tardio ya que no se detectan blastos en
sangre periférica, y los sintomas son
atipicos, sin embargo a diferencia del
mismo, no existen lesiones liticas sino
osteopenia generalizada.

611 Deficiencia combinada de facto-
res de la coagulacion
Hodgson-Reyes L, Barragan-Ibanez G,
Martinez Murillo C

Hospital General de México, Ciudad
de México

Objetivo. Abordaje de un caso de
presentacion poco frecuente en la
clinica de Hemostasia servicio de
Hematologia Hospital General de Mé-
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xico. Antecedentes. Han sido descritas
aproximadamente un total de 16 com-
binaciones distintas de deficiencias
congénitas de dos o mas factores de
la coagulacion, Las manifestaciones
clinicas asociadas son principalmente
hemorrégicas, pudiendo iniciar desde
el periodo neonatal o cursar asintoma-
ticos, con alteracién en parametros de
laboratorio durante toda su vida. En
México se han descrito muy pocos
casos de esta patologia. Caso clinico.
Femenina de 42 afos, Originario y
residente de México D.F. hija adop-
tiva, G3 P3 A0, un hijo fallecido por
trauma craneoencefélico, Transfu-
sionales positivos durante los partos
HEA: desde los cuatro afios de edad
presenta en multiples ocasiones de
forma espontdnea equimosis, metro-
rragia y hemorragia durante los partos.
En la exploracion fisica se encontré
la presencia de equimosis a nivel de
pierna izquierda, sin otro hallazgo
relevante. Laboratorio: 10.7.15 BH
leucocitos 13 900, neutréfilos 12 600,
hemoglobina 11.5, normo normo.
ADE 16%, plaquetas 346 000. 17.7.15
TTpa 96.5/27.9, TP 18.5/10.3, TT
19/18.3, cuantificacién de Factor VIII
14.8%, inhibidor negativo. Anticoa-
gulante ldpico negativo. 10.9.15 TTpa
72.8/28.6, correccién con plasma 2
32.6, Y4 26.0. TP 18.1/10.4 correc-
cién con plasma 2 10.4. ¥4 10.2. TT
20.5/22.3, fibrinégeno 282, Factor
VIII 13,6%, factor Il 101%, Factor V
16%, FX 74%. El déficit combinado de
factoresV y VI (F5F8D) es una coagu-
lopatia poco frecuente fue descrito por
primera vez en una familia por Oeri et
al, en 1954. Se han descritos un total
de 89 casos, en su mayoria con nive-
les plasmaticos de factor V y el factor
VIII (tanto de antigeno y actividad)
en el rango de 5 a 30 U/dL. Trastorno
autosémico recesivo asociado a mu-

S67



S68

Revista de Hematologia

taciones de ERGIC-53 (actualmente
LMANT) y del gen MCFD2 (30%). El
diagnéstico de sospecha se basa en
TPy TTPA superior a la normalidad,
con dosificacion de fibrin6geno
normal. EI TTPA esta desproporcio-
nadamente largo. Conclusiones. El
déficit combinado de factores de
coagulacién VIl yV es una entidad
poco frecuente, ante la sospecha de
caso para establecer el diagnéstico
es de vital importancia la cuanti-
ficacién de todos los factores de
coagulacién.

624 Leucemia de células dendriti-
cas reporte de un caso en el CMN
La Raza

Moreno-Urbina S

Centro Médico Nacional La Raza,
IMSS, Ciudad de México

Objetivo. Exponer un caso clini-
co. Antecedentes. Las neoplasias
blasticas plasmocitoides de células
dendriticas son una enfermedad
maligna hematolégica rara que
comunmente de manifiesta como le-
siones cutaneas con o sin involucro
de la medula 6sea y transformacién
leucémica. Caso clinico. Paciente
femenino de 32 afios de con AHF
madre finada por mieloma mdltiple,
APP negados asi como alergias o
uso de medicamentos, hemotipo
B+. Padecimiento: desde hace 6
meses nodulos pruriginosos y des-
camativos en MPS que progresan a
lesiones hipercrémicas, posterior-
mente diseminacién caudocefalica
de las lesiones y aparicién de ulceras
en mucosa oral dolorosas lo que
condiciona odinofagia, se agregan
ademads astenia, adinamia y palidez
de tegumentos y perdida ponderal
de 20 kg. A su ingreso con Hb
6.9 g/dL, 19 mil leucocitos, 1200
neutrofilos y 4000 linfocitos con un
LUC del 73%, 28 mil plaquetas, TP
18.1 s, TTPa 27 s, deshidrogenasa
lactica 4000. EF: palidez +, presen-
cia de escotomas y disminucién de
la agudeza visual, sin ictericia, sin

purpura seca ni hdimeda, lesiones
dérmicas hipercrémicas, asi como
lesiones dolorosas en paladar blando
y duro. Adenomegaliade 2 x 0.5 cm,
esplenomegalia de 2 cm por debajo
del reborde costal. FSP con células
de 18-20 micras con ncleo irre-
gular y presencia de 2-3 nucleolos,
algunos con vacuolas y granulacion
azurofila compatibles con blastos
monocitoides. Impronta ésea: infil-
tracién por monoblastos en un 78%
y mieloblastos en un 12%, mieloci-
tos 6%, granulocitos adultos 4% y
se concluye una leucemia mieloide
aguda M5. RM infartos corticales
frontales y occipitales probable-
mente por vasculitis. PANTAC con
hepatoesplenomegalia, crecimientos
ganglionares cervicales, mediasti-
nales, axilares, retroperitoneales.
Se toma biopsia de |6bulo oreja
por las lesiones en piel, se reporta:
infiltracion de la dermis superficial
y profunda con patrén leucémico
de células medianas a grandes, de
contorno irregular y aspecto blastico,
CD45+, BCL-2+, CD43+, CD68+,
CD56+, KI-67: 50%, el resto negati-
vo. Inmunofenotipo en MO: HLADR
90%, CD34 2.9%, CD79 23%,
CD33 48%, CD123 87%, CD56
38%. Conclusiones. Concluimos
leucemia de células plasmadticas.
Entidad rara la cual se postula deriva
de las células dendriticas plasmoci-
toides o células dendriticas tipo 2,
reportada por algunos autores que
puede constituir hasta el 0.7% de
los linfomas cutaneos.

625 Sindrome POEMS con patron
monoclonal IgG-kappa. Reporte
de un caso

Armillas-Canseco FM, Her-
nandez-Mata CF, Bourlon C,
Demichelis-Gémez R

Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran,
Ciudad de México

Obijetivo. Presentar el caso de un
sindrome POEMS asociado a ga-
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mapatfa monoclonal IgG-kappa;
describir su presentacién clinica,
estudios de diagndstico y evolu-
cién. Antecedentes. El sindrome
POEMS es un desorden de células
plasmaticas monoclonal y neuro-
patia periférica acompanado de
uno o mas de los criterios mayores
y menores. Es una enfermedad muy
rara, cuya incidencia se desconoce.
Practicamente en la totalidad de los
casos reportados la cadena ligera
afectada es lambda. Caso clinico.
Hombre de 26 afios quien ocho
meses previos a su ingreso presen-
t6 cuadro de retencién aguda de
orina, disminucién de fuerza en
miembros tordcicos, anestesia y
disminucién de fuerza en miembros
pélvicos desde rodillas hasta plantas
de los pies lo cual incapacitaba la
deambulacién, acompanado de
pérdida de peso de 60 kg. Al exa-
men fisico destacé hepatomegalia 3
cm por debajo del reborde costal,
fuerza y tacto fino asimétrico con
predominio de debilidad hemicor-
poral derecha y significativamente
disminuida en miembros pélvicos,
hipoestesias de predominio derecho
por debajo de la rodilla, ademas de
anestesia, apalestesia y abatieste-
sia en miembro pélvico derecho,
reflejos disminuidos en miembros
toracicos y ausentes en miembros
pélvicos, con respuesta flexora
plantar, marcha no valorable. Labo-
ratorios: Hb 8.6, VGM 83.7, HCM
26.1, Alb 2.6, FA 1087. VCN con
polineuropatia moderada a severa
sensitivo-motora distal simétrica de
4 extremidades de predominio axo-
nal. Respuesta simpdtica de la piel
con severa afeccion de inervacién
simpatica de la piel y parasimpatica
del corazén, con variabilidad de la
frecuencia cardiaca de 3%. TAC:
hepatomegalia con 19.5 cm en su
eje mayor sin lesiones, bazo nor-
mal, adenopatias retroperitoneales,
mesentéricas e inguinales, imagen
esclerética en tuberosidad isquidti-
ca derecha de 13 mm con aspecto
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heterogéneo y centro hipodenso a
considerar osteoma osteoide. EPS
con 3.1 g/dl de gammaglobulinas
(0.6-1.3 g/dL) y patrén monoclo-
nal IgG kappa en orina. MO con
incremento significativo de células
plasmaticas 12%, restriccién parcial
de cadenas ligeras kappa 11%,
lambda 1%. Se encontré hipotiroi-
dismo primario e hipogonadismo
hipogonadotrépico. VEGF en 250
mg/dL. Ecocardiograma y RMN car-
diaca que revelaron miocardiopatia
infiltrativa y biopsia endomiocardi-
ca con fibrosis cardiaca leve; PFRs
sugestivas de restriccion. Se integré
diagnéstico de Sindrome de Poems
patrén IgG kappa. Inicié tratamien-
to con CFM 900mg/m? y prednisona
100 mg/dia por 5 dias, hasta su
dltimo seguimiento ha recibido 9
ciclos. Conclusiones. Aunque esta
descrito el predominio de patrén
lambda en sindrome de Poems, se
logré documentar un caso tipico
con restricciéon kappa.

631 Doble trasplante renal y de
médula ésea en una paciente con
mieloma multiple de cadenas
ligeras

Ruiz-Delgado GJ', Leén-Pena
AA', Medina-Ceballos E?, Vargas-
Espinosa J°, Ledn-Gonzalez M7,
Ruiz-Arguelles GJ!

' Centro de Hematologia y Medi-
cina Interna, Clinica Ruiz, Puebla,
Puebla

2 Universidad de las Américas,
Puebla, Puebla

3 Universidad Popular Auténoma
del Estado de Puebla

Objetivo. Informar el caso de una
paciente con MM quien tuvo IR
como primera manifestacién y
que fue sometida a un trasplante
de células hematopoyéticas (TCH)
aut6logas seguido de un trasplante
renal de un donador vivo relaciona-
do, tratamientos que han causado
que la paciente se encuentre en
remision completa sostenida y con

funcién renal normal. Anteceden-
tes. Algunos casos de mieloma
multiple (MM) conducen a insufi-
ciencia renal (IR) y menos casos de
la enfermedad se presentan con IR
como el primer sintoma. La deci-
sién de trasplantarle un rifdn a un
paciente con MM no es facil. Caso
clinico. Mujer de 54 anos de edad
quien en 2010 se present6 como
IR. Los estudios de laboratorio y
gabinete permitieron establecer
el diagnéstico de MM de cadenas
ligeras kappa, estadio ISS Ill. Estan-
do en programa de hemodidlisis, la
paciente fue tratada con talidomida,
dexametasona y bortezomib, con lo
que se logré la remisién completa
del MM. Doce meses después de
haber iniciado el tratamiento se
hizo un trasplante de células hema-
topoyéticas autélogas empleando
como acondicionamiento 200 mg.
de melfalan, y 44 meses después
del TCH se hizo el trasplante de un
rifién de su hermana, HLA haploi-
déntica. La paciente se encuentra
con funcién renal normal y en
remision del mieloma, 53 meses
después del TCH y 8 meses después
del trasplante renal, recibiendo
talidomida como mantenimiento
post-trasplante. Conclusiones. La
IR no es una contraindicacién para
el TCH autélogo. Algunos pacientes
con MM pueden beneficiarse de
trasplante doble, renal y de células
hematopoyéticas. No hay datos sufi-
cientes para definir el orden en que
deben hacerse estos procedimientos
terapéuticos.

636 Linfoma plasmablastico de
ovario. Presentacion de un caso
Penaloza- Ramirez R, Herndn-
dez-Ruiz E, Garcia-Pedro E,
Tafoya-Ramirez F, Aquino-Salgado
JL

Hospital Regional de Alta Especia-
lidad de Oaxaca

Objetivo. En el Hospital Regional de
Alta Especialidad de Oaxaca la inci-

dencia de pacientes diagnosticados
con neoplasias hematoldgicas va en
aumento. Este tipo de linfomas in-
frecuentes se asocian a coinfeccion
de los virus Epstein Barr y VIH por
lo que en este caso se determinara
la asociacién virica. Antecedentes.
El linfoma plasmablastico inicial-
mente se diagnostic6 en mucosa
de cavidad oral. En la actualidad
la localizaciéon extra-oral se ob-
serva hasta en 52% de los casos
diagnosticados. Representa el 2.6
% de los linfomas no Hodgkin en
pacientes inmunodeprimidos. La
mayoria de los pacientes son VIH
positivos y estan coinfectados por
el virus de Epstein Barr (VEB) hasta
en el 74%. El HHV-8 es negativo
segln la literatura descrita. Tiene
pobre respuesta a la quimioterapia
y supervivencia media baja. Caso
clinico. Femenina de 28 anos,
originaria de Tehuantepec, diagnos-
ticada con VIH a los 25 afios con
esquema antirretroviral (Atripla).
Inicié hace 5 meses con dolor
abdominal, sensacién de plenitud
temprana, nauseas, vomito, fiebre
e intolerancia a la via oral asi como
aparicién de una masa abdominal
de 15 x 10 cmen flanco y fosa iliaca
derecha. En la Tomografia axial se
encontré tumoracién dependiente
de ovario derecho, hepatomegalia
y adenopatias mdltiples. En los es-
tudios de laboratorio se encontraron
leucocitos de 4.8x10%L, neutréfilos
2.7x10%L o, linfocitos 1.1x10%L,
hematocrito de 33.5% y plaquetas
414 000/mm3 asi como carga viral
de 94 copias/ml. Se realizé cirugia
cito reductora de ovario encontrado
una neoplasia linfoide constituida
por células de tamano grande que
mostraban un perfil inmunofe-
notipico caracteristico (CD20-,
CD138+, CD38+, MUM1+, CD56-,
LMP1 +, BCL6+/- CD45+/-) con un
indice de proliferacién del 90%.
Conclusiones. El linfoma difuso de
células grandes, linfoma de Bur-
kitt, linfoma primario de serosas
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y el linfoma plasmablastico son
los mds frecuentes en pacientes
diagnosticados con VIH. La loca-
lizacién ovdrica es poco frecuente
y se deben cumplir los criterios
propuestos por Fox y Langley. Se-
gun la literatura el pronéstico es
bueno si estd confinado al ovario.
En este caso la paciente presento
la lesién primaria en anexos dere-
chos, infiltracion a Gtero y anexos
izquierdos asi como a tejido celular
subcutdneo de la regién pélvica.
Sin embargo respondi6 al esquema
de quimioterapia (esquema CDE
ciclofosfamida, doxorrubicina y
etopdsido en infusién continua) y
no hay evidencia de infiltracién a
médula 6sea. Actualmente a 6 ci-
clos de quimioterapia se encuentra
en remisién completa.

637 Un caso inusual de enfermedad
de Rosai-Dorfman y citopenias
autoinmunes

Armillas-Canseco FM, Demichelis-
Gomez R

Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran,
Ciudad de México

Objetivo. Describir un caso con
enfermedad de Rosai-Dorfman
que durante su evaluacion ini-
cial y seguimiento se present6
con citopenias autoinmunes.
Antecedentes. La enfermedad
de Rosai- Dorfman es una rara
enfermedad proliferativa histio-
citica de etiologia desconocidal.
Usualmente se presenta con lin-
fadenopatia indolora masiva, mds
frecuente en localizacién cervi-
cal1,2; sin embargo, el involucro
extranodal ha sido documentado
en 25-40% de los casos (piel,
tracto respiratorio, sistema reticulo-
endotelial, sistema genitourinario,
tiroides y SNC)3. Sin embargo, no
existe asociacién con citopenias
autoinmunes en la literatura re-
portada. Caso clinico. Hombre de
38 anos quien acudi6 a valoracién

por sindrome hemorragiparo en
agosto de 2011. En la exploracién
fisica con equimosis generalizadas.
BH con pancitopenia(Hb 11 g/dl,
Leu 2,600 cel/mm3, NT 480, Plq
8000). AMO hipercelular +++, con
aumento de megacariocitos ++,
displasia importante de la linea eri-
troide y granulocitica. Bx de hueso
hipercelular con displasia de las
tres lineas celulares hematopoyé-
ticas sin identificar blastos. Pruebas
de HPN y Coombs negativas. Se
consider6 SMD variedad CRDM
con cariotipo normal vs citope-
nias inmunes. Recibié tratamiento
con bolos de metilprednisolona,
seguido de prednisona y ciclos-
porina con buena respuesta y
manteniéndose en vigilancia.
Durante seguimiento se identi-
ficé adenopatia axilar derecha.
TAC con mdltiples adenopatias
axilares derechas, la mayor de 4
x 2.3 cm, ademds de adenopatias
paratraqueales derechas. Previo
a la realizacién de biopsia de
ganglio, se detect6 trombocitope-
nia y neutropenia grave. Nuevo
AMO y BX de hueso reportaron
adecuada maduracién de las tres
Iineas celulares sin infiltracién por
neoplasia maligna. Biopsia esci-
sional de ganglio axilar derecho
con RHP de linfadenopatia masiva
con emperipolesis compatible con
enfermedad de Rosai-Dorfman
(CD68+,5100+,CD3-,CD20-,PAS-
,ZN-). Recibié prednisona 1 mg/
kg con adecuada respuesta. Pos-
teriormente presenta 3ra recaida
con 4000 plaquetas y NT 180,
con buena respuesta a esteroides
e inmunosupresor. Inmunolégi-
cos positivos: anti-nucleosomas,
ANAs, anti-RNP/Sm, anticardio-
lipina I1gM; resto del perfil de
SAF, anti-DNA-dc, FR, SSa, SSb,
anti-DNA dc, AMA, anti-musculo
liso, anti-tiroideos, complemento,
inmunoglobulinas con resultados
dentro de la normalidad. VIH,
VHB, VHC, VEB negativos, PPD
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0 mm, CD4 y CD8 normales
e inmunofenotipo de linfocitos
negativo para clonalidad. No se
integré diagnéstico de enfermedad
reumatolégica. Al ser una tercera
recaida se propuso esplenectomia
como tratamiento de citopenias
inmunes. Conclusiones. Se trata
del primer caso reportado de
enfermedad de Rosai-Dorfman y
citopenias inmunes presentes de
manera simultanea.

650 Granulomatosis linfomatoide
aislada del sistema nervioso cen-
tral. Reporte de un caso
Gomez-Ruiz IA, Casale-Martinez R,
Armillas-Canseco FM, Demichelis-
Gomez R

Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran,
Ciudad de México

Objetivo. Reportar las carac-
teristicas clinicas, de imagen e
histopatolégicas de un caso de
granulomatosis linfomatoide aislada
del SNC. Antecedentes. La granu-
lomatosis linfomatoide (GL) es una
enfermedad linfoproliferativa de
células B con patrén angiocéntrico/
angiodestructivo asociada a infec-
cién por VEB.1 Es mds frecuente
en la 4* a 6* década de la vida. En
30% de los casos existe involucro
a SNC.1-3 Sin embargo con poca
frecuencia la enfermedad aislada
en SNC puede ocurrir, con sé6lo 25
casos reportados hasta la actuali-
dad. Caso clinico. Masculino de 51
afios quien en julio/2015 inici6 con
sintomas constitucionales, disfagia
orofaringea progresiva, diaforesis
nocturna y pérdida de peso de 20 kg
en 1 mes. EF somnoliento, en estado
confusional, nistagmus horizontal
y vertical, datos de disfuncién bul-
bar, debilidad de 4 extremidades,
rigidez de nuca. RMN de craneo:
lesiones inflamatorias en cerebelo,
puente, periventriculares y yuxta-
corticales con reforzamiento con
gadolinio, sugestivo de proceso
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infeccioso. LCR: Leu 180 (monoci-
tos 100%), prot. 101.8, glu 43.85.
Se sospech6 meningitis y probable
tuberculosis. Recibié antibioticote-
rapia y antifimicos por 2 meses con
mejoria discreta. Tinciones, cultivos
y PCR para tuberculosis, VVZ,
CMV, VHS en LCR negativo. VIH y
PHV negativos. En diciembre/2015
presentd parestesias en miembro
superior e inferior izquierdo, ataque
al estado general, hiporexia y ma-
reo. RMN con aumento de volumen
de lesiones. Se realizé extirpacion
de lesion cerebelar con RHP de
granulomatosis linfomatoide grado
2 (CD20+, CD30+, asociado aVEB).
Recibié meticortén 50 mg/dia hasta
enero de 2016 cuando se agregd
diplopia, anestesia en hemicuerpo
izquierdo y pérdida del control
de esfinteres por lo que ingresé al
instituto. EF con limitacion de la
aduccién de ojo derecho y paresia
de 4° par craneal, hipoestesia en
hemicara izquierda, debilidad,
hipoestesia y apalestesia en hemi-
cuerpo izquierdo, propiocepcién
alterada en miembro pélvico, nivel
sensitivo a partir de T8, dismetria
bilateral de predominio izquierdo,
disdiadococinesia, ataxia troncal,
Romberg + y disminucion del
tono del esfinter anal. TAC de t6-
rax y abdomen y USG testicular
sin hallazgos significativos, AMO
hipocelular sin infiltracion. RMN
Aumento en tamafio y extension
de lesion intraaxialpontina a tejido
residual. Se revisaron laminillas con
reporte de linfoma de células gran-
des B angiocéntrico/granulomatosis
linfomatoide grado Il (CD20+,
CD30+,CD68+, CD3-, EBER+). Se
inici6 tratamiento con dexametaso-
nay quimioterapia con rituximab y
metotrexate, recibiendo su primer
ciclo hasta su Gltimo seguimiento.
Conclusiones. La GL aislada de
SNC aunque rara, hay que consi-
derarla en el diagnéstico diferencial
de pacientes que se presentan con
lesiones a nivel de SNC.

651 Polimorfismo de la protrom-
bina, riesgo incrementado de
tromboembolismo venoso adqui-
rido

Velazquez-Figueroa JM', Izaguirre-
Avila R?, Labardini-Méndez J'

! Instituto Nacional de Cancerolo-
gia, Ciudad de México

2 Instituto Nacional de Cardiologia
Ignacio Chavez, Ciudad de México

Objetivo. Riesgo incrementado
trombofilias hereditarias y factores
asociados. Antecedentes. Condicio-
nes multigénicas y multifactoriales
(edad avanzada, inmovilizacién
prolongada, cirugia, anticon-
ceptivos, embarazo, puerperio y
neoplasias) predisponen a los indi-
viduos a riesgo de trombosis y sus
consecuencias; se estima que fac-
tores genéticos contribuyen hasta el
60% de los casos para el desarrollo
de los fenémenos trombéticos. En
Estados Unidos la incidencia de
TEP en la poblacién general es de
1 en 1000 por afio, con un alta
mortalidad del 30% si no reciben
tratamiento, reduciéndose a un
8% con tratamiento adecuado.
En 1996, Poort et al describieron
una nueva mutacién del gen de
la protrombina (G20210A) que
estaba asociada con un incremento
del riesgo de trombosis venosa; el
polimorfismo de la protrombina
multiplica por 8 el riesgo relativo
de trombosis venosa y se encuentra
presente en el 2-3% de la poblacién
sana y en el 6% de las pacientes
con un primer episodio de trom-
boembolia venosa. Caso clinico.
Femenina de 35 anos de edad,
enfermedades crénico-degenerativa
negadas, toxicomanias negadas, gi-
neco-obstétricos: gesta 2, partos 2,
cesareas y abortos O; ingesta de anti-
conceptivos orales por 1.5 afos. En
noviembre del 2007 presenta cua-
dro de tromboembolia pulmonar
submasiva con dimero D 4430 ug/L,
EKG: complejo de McGinn-White,
ecocardiograma: VD dilatado,

movimiento septal paradéjico, Auri-
cula Derecha dilatacion, trombo en
transito de VD, dilatacién Ventriculo
izquierdo, recibié tratamiento con
acenocumarina y clopidrogrel por
6 meses. 2009 primer embarazo
sin complicaciones. 2012 segundo
embarazo a la 11 SDG presenté
TVP del miembro pélvico derecho,
tratamiento con HBPM, parto sin
complicaciones y puerperio trata-
miento con warfarina por un afo
dos meses; un afno después perfil de
trombofilia: Anticoagulante lGpico:
No detectado, Antitrombina Ill:
79% (70-125), resistencia proteina
Cactivada: 0.71 (0-1.1), proteina C:
98% (70-130), Proteina S: 37% (55-
123), anticuerpo anticardiolipinas:
IgG 3.9 U/mL. Conclusiones. La
determinacién de la mutacién de la
protrombina 20210 es de importan-
cia debido a la necesidad de evitar
otros factores de riesgo modifica-
bles (tabaquismo, anticonceptivos
orales, entre otros) en portadores
de esta mutacion.

652 A propésito de un caso de un
plasmocitoma cutaneo secundario
a mieloma muiltiple
Castellanos-Aguirre C

Centro Médico Nacional de Occi-
dente, IMSS, Guadalajara, Jalisco

Objetivo. Describir un caso clinico
de plasmocitoma cutdneo secun-
dario a mieloma miltiple, dado
la poca incidencia y prevalencia
de esta patologia, asi como evi-
dencia su presentacion clinica y
opciones terapelticas que existen
en la actualidad. Antecedentes.
El plasmocitoma extramedular es
una neoplasia localizada de célu-
las plasmaticas en tejido blando;
representa el 3% de las patologias
de células plasmaticas, con una
incidencia de 0.04 casos/100 000
individuos. El 90% de estos se
encuentran en cabeza y cuello, sin
embargo un pequefio porcentaje
puede localizarse en otros sitios,
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como en piel, representando menos
del 1% de ellos. La mayoria de los
plasmocitomas cutdneos se presen-
tan en coexistencia de Mieloma
mdltiple, con una edad promedio
de presentacién de 59.5 anos,
siendo mas frecuentes en personas
de sexo masculino. Caso clinico.
Femenino de 64 afios de edad con
diagndstico de mieloma mdltiple
hiposecretor en el 2010, con ha-
llazgo en médula ésea de 90% de
células plasmaticas. Inicialmente
recibié 6 ciclos de doxorrubicina
liposomal sin integrar respuesta,
posteriormente sometida a 6 ciclos
de melfalan y talidomida. En el afio
2013 presenta tumoracién inguinal
superior a 20cm de diametro, del
cual se realiza biopsia encontran-
do tumor a expensas de células
plasmaticas CD138+, CD56+, reali-
zando diagnéstico de plasmocitoma
extramedular; motivo por el cual
se administra radioterapia a dosis
de 30Gy Totales, posterior a ello se
inicia nuevo ciclo de quimioterapia
a base de ciclofosfamida, doxorru-
bicina liposoma y dexametasona
por 6 ciclos, sin embargo durante
la administracién de dltimo ciclo
presenta aumento de volumen
en extremidad inferior derecha a
expensas de tumoracién patelar
que exceden los 10cm de didme-
tro y 4 nodulaciones dérmicas de
bordes elevados, coloracién rojo
violaceo, de las cuales se realiza
biopsia reportando infiltracion
compatible por neoplasia de células
plasmaticas; por lo que se somete
nuevamente a radioterapia local
con dosis total de 30Gy, con lo
cual disminuye de volumen tumo-
racién asi como lesiones dérmicas.
Conclusiones. Los plasmocitomas
cutdneos son una presentacién
infrecuente de las discrasias de cé-
lulas plasmaticas. Ante un paciente
con diagnéstico de mieloma mdlti-
ple con lesiones dérmicas sugestivas
de dicha patologia, es conveniente
realizar biopsia y descartar o bien

confirma el diagnéstico de plasmo-
citoma cutdneo, siendo para ello, la
radioterapia una excelente medida
terapéutica.

653 Mieloma muiltiple no produc-
tor asociado con plasmocitomas
extramedulares

Zamora-Pérez E, Cabrera-Garcia A,
Fragoso-Flores |, Ayala-Davila DT,
De Ledn-Trenado DG, Herndndez-
Mendoza E, Rascon-Garcia R
Hospital Regional de Alta Especia-
lidad Ixtapaluca

Objetivo. Conocer la evolucién
natural de una neoplasia de células
plasmaticas localizada presentada
como multiples plasmocitomas
extramedulares que culmina en
su forma sistémica (mieloma mul-
tiple), sin embargo, con ausencia
de componente monoclonal. An-
tecedentes. El mieloma miltiple
(MM) es un trastorno clonal de
células plasmaticas que produce
una protefna monoclonal la cual
puede ser medida en suero y/o
sangre. El MM representa el 10%
de las neoplasias hematoldgicas.
Un porcentaje menor al 5% tiene
un fallo en la secrecién y/o pro-
duccién de dicho componente
monoclonal, lo que se conoce
como MM no secretor (MMNS).
Se estima que la supervivencia en
los pacientes con MMNS es mayor
comparado con aquellos con MM
secretor, sin embargo existen pocos
casos reportados. La presentacion
s6lida de las neoplasias de células
plasmdticas conocidos como plas-
mocitomas, pueden ser solitarios
(PS) o extramedulares (PEM) y a
menudo representan una etapa ain
localizada de la misma enfermedad.
La presentacién clinica de los PEM
amenudo es en cara, cavidad nasal
y nasofaringe, y al parecer los PEM
confieren mejor prondstico que los
PS. Caso clinico. Hombre de 46
anos con pérdida de peso y lesiones
tumorales en cabeza y mandibula,
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con crecimiento progresivo de 2
afios de evolucién. Hace 2 meses
con deterioro del estado general.
Se encontrd anemia, hiperuricemia
e hipercalcemia grave. Los estu-
dios de imagen corroboraron la
presencia de mdltiples lesiones
liticas y la existencia de mdltiples
plasmocitomas en region craneal,
uno de ellos en la silla turca. El
estudio histopatolégico de dichas
lesiones corroboré la presencia
de plasmocitomas y la biopsia de
hueso corroboré el diagnéstico de
mieloma mdltiple. La electroforesis
e inmunofijacién de proteinas en
suero y en orina no reportaron pico
ni banda monoclonal. Tampoco
se demostr6 clonalidad mediante
la cuantificacién cadenas ligeras
libres en suero. Se clasificé como
MMNS DS HIA ISS 3. Actualmente
se encuentra con buena evolucién
clinica en quimioterapia. Conclu-
siones. Los MMNS asociados a PEM
mdltiples son una entidad rara. De-
bido al tiempo de evolucién y a lo
descrito en la literatura, es probable
que la evolucién indolente de los
plasmocitomas terminara en su fase
sistémica, sin embargo, sin la capa-
cidad secretora para poder medirla
conservando asi su prondstico, al
parecer favorecedor.

654 Derrame pleural leucémico.
Manifestacion extramedular de
leucemia mieloide aguda
Zamora-Pérez E, Cabrera-Garcia
A, Fragoso-Flores J, Herndndez-
Mendoza E, De Leén-Trenado DG,
Ayala-Davila DT, Rascén-Garcia R
Hospital Regional de Alta Especia-
lidad Ixtapaluca

Objetivo. Conocer manifestacio-
nes extramedulares de neoplasias
hematolégicas con sospecha cli-
nica baja y por lo tanto con pocos
casos reportados. Antecedentes.
Los derrames pleurales (DP) en las
leucemias agudas pueden tener
varios diagnésticos diferencia-
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les: infeccién, hipoalbuminemia,
insuficiencia renal o cardiaca,
entre otros. Se estima que el 10%
de los derrames pleurales son de
etiologia maligna, de éstos, el 15%
corresponde a etiologias hemato-
[6gicas. Las leucemias mieloides
agudas (LMA) pueden tener mani-
festaciones solidas extramedulares,
conocidas como sarcoma mieloide.
La presentacién extramedular pleu-
ral causada por la infiltracién de
células leucémicas es raro y en la
literatura se han reportado menos
de 20 casos. Caso clinico. Mujer
de 46 afios quien tiene un cuadro
clinico de 2 meses de evolucién
con disnea de pequefios esfuerzos
y epistaxis, por lo que acudié a
nuestro hospital y se encontré
con anemia de 4.1g/dL, plaquetas
10000/uL, y leucocitosis de 11000/
uL, 4% de blastos en sangre peri-
férica y 21% de normoblastos. El
inmunofenotipo fue concluyente
para LMA con 20% de blastos, el
aspirado de médula ésea fue dilui-
do. Durante su estancia hospitalaria
tuvo deterioro respiratorio por lo
que se realiz6 toracocentesis, don-
de se observaron 26% de blastos.
Se dio induccién con esquema
DIAC sin embargo presenté cho-
que séptico por Stenotrophomona
maltophila y falleci6. Conclusiones.
Los casos de DP por LMA son muy
raros. Estudiar los DP en pacientes
con LMA ayudaria a conocer con
mayor exactitud el impacto clinico
y su verdadera incidencia.

655 Linfoma del manto extragan-
glionar intestinal en fase leucémica
Zamora-Pérez E, Cabrera-Garcia A,
Huacuja-Salmén OY, Fragoso-Flores
J, Ayala-Davila DT, De Ledn-Trena-
do DG, Rascén-Garcia R

Hospital Regional de Alta Especia-
lidad de Ixtapaluca

Objetivo. Conocer presentaciones
extraganglionares de uno de los
linfomas de alto grado de menor

frecuencia. Antecedentes. El lin-
foma de células del manto es una
neoplasia de células B en el centro
pre-germinal. Representa el 4-8%
de los LNH en los adultos, siendo
la edad de aparicién a partir de
los 60 afios con predominio en
el género masculino. Se caracte-
riza por expresar la t(4:11) con
sobreexpresién de ciclina DT,
proteina envuelta en la regulacién
del ciclo celular. La linfocitosis se
puede asumir inicialmente como
leucemia linfocitica crénica. Las
presentaciones avanzadas de la en-
fermedad suceden en mas del 80%.
Menos del 20% tienen afeccién
extraganglionar siendo el tracto
gastrointestinal el mas comun.
Caso clinico. Mujer de 65 afios
de edad con disfagia, pérdida de
peso de 25kg y alteraciones en el
transito intestinal alternando estre-
fiimiento con diarrea de 7 meses de
evolucién. Acude por intolerancia
parcial a liquidos. En sus eximenes
se encontrd leucocitosis de 65,000
con linfocitosis de 48,300, Hb
6.4g/dL y Plaq 138,000. FSP con
4% linfocitos atipicos, electrolitos
séricos normales, DHL 282. El in-
munofenotipo en sangre periférica
reporté una poblacién del linfoci-
tos B clonales en un 52% CD 5, CD
38, CD 45, CD 19, CD 20, CD 22
y cadenas lambda positivo. Nega-
tivo para CD 23, ZAP 70 y FMC7,
compatible con LLC de células
B/L linfocitos de células peque-
fas. B2m en 16.8, acido félico en
2.9. A la exploracion dnicamente
esplenomegalia y una masa abdo-
minal, por imagen reportada como
conglomerado abdominal de 9 cm
con engrosamiento gastrico leve.
La endoscopia no report6 altera-
ciones. La colonoscopia reporté
mdltiples tumoraciones en colon,
el mayor a nivel de sigmoides. El
reporte histopatolégico report6 lin-
foma del Manto. Se dio manejo con
esquema R-CHOP, con mejoria
parcial posterior a quimioterapia,

persistiendo dolor abdominal y
alteraciones en el transito gas-
trointestinal. Posterior a 4 ciclos,
antes de realizar colonoscopia
de control la paciente presentd
deterioro generalizado con datos
de congestion pulmonar y falleci6.
Conclusiones. Aunque es bien sa-
bido la predisposicion a afeccién
intestinal en linfomas del manto,
este caso se presenté de manera
extraganglionar por lo que no fue la
primera sospecha diagnéstica, ade-
mas que la presentacion clinica fue
con linfocitosis importante que en
un principio orienté mas hacia un
trastorno linfoproliferativo benig-
no. Es de considerar la realizacién
de endoscopia y colonoscopia
en pacientes diagnosticados con
linfoma del manto aun sin sinto-
matologia gastrointestinal.

677 Leucemia de células plasma-
ticas primaria, una entidad rara y
sumamente agresiva
Rivera-Duarte A, Tuna-Aguilar E,
Montante-Montes de Oca B, Rodas
C, Lee-Tsai Y

Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran,
Ciudad de México

Objetivo. Presentar un caso de
leucemia de células plasmaticas,
evolucién, tratamiento y revision
de la literatura. Antecedentes. la
leucemia de células plasmaticas
primaria es la forma mas agresiva
de las neoplasias de células plas-
maticas con pobre pronostico, y
se define como la presencia de
mas de 2X10° células plasmaticas
en sangre periférica o mas del
20% del diferencial de células
blancas. Caso clinico. Paciente de
57 afos, sin comorbilidades, con
historia de un mes de evolucién
de deterioro del estado general,
astenia, adinamia y pérdida de
peso, por lo cual acude al Instituto
Nacional de Ciencias Médicas y
Nutricién Salvador Zubiran. Al
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examen fisico destacaba hepato-
megalia, aproximadamente 4 cm
por debajo del borde costal. Los
examenes de laboratorio al ingreso
al Instituto: hg 9.1 g/dL, Ht 27.1%,
leucocitos 43 X10%L, linfocitos
13%, monocitos 6%, neutréfilos
12%, eosindfilos 2%, basdéfilos 1%,
plaquetas 85 X 10 9, FSP con 66%
de plasmablastos. Calcio sérico de
13.8 mg/dL, creatinina 5.16 mg/
dL, LDH 809, B2 microglobulina
8.3, cadenas ligeras libres en suero
kappa 4820 y lambda 4.94, con
relacion de 975, inmunofijacién
con patrén monoclonal en kappa.
Se realizé aspirado de médula
6sea, el cual reporté 33% de célu-
las plasmaticas, biopsia de hueso
con infiltracién 100% de células
plasmaticas, CD 38 +, CD 138 +,
Kappa positivo, Lambda negativo.
Inmunofenotipo en sangre perifé-
rica CD 38+ 98%, CD138+ 97%
y CD 56+ 96%. Se realizé biopsia
de higado, la cual fue positiva para
infiltracién por células plasmaticas.
Como parte de estudio inicial, se
identificé lesion de aspecto tumo-
ral en 4rto arco costal derecho, del
cual se tomé biopsia, reportando
plasmocitoma. Se inici6 tratamien-
to con ciclofosfamida, talidomida y
dexametasona, con lo cual se ob-
servd normalizacion de la funcién
renal, normalizacién de niveles
de calcio sérico, elevacion de
conteo plaquetario y desaparicion
de células plasmaticas. Actual-
mente ha completado 4 cursos
de talidomida, ciclofosfamida y
dexametasona, con lo cual se ha
observado evidente mejoria clinica
y laboratorial. Conclusiones. la
leucemia de células plasmaticas
es una neoplasia rara, representa
menos del 1% de los casos de
mieloma mdltiple y presenta mayor
compromiso extra medular, mayor
severidad de anemia, trombo-
citopenia, hipercalcemia y peor
funcién renal en comparacién que
el mieloma multiple.

690 Deficiencia de GATA2 en un
paciente asintomatico un caso de
sindrome mielodisplasico familiar
Inclan-Alarcén S, Lee-Tsai Y, Avila-
Milord A, Cuéllar-Rodriguez J,
Tuna-Aguilar E

Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran,
Ciudad de México

Objetivo. Describir el caso de un
paciente asintomdtico con ante-
cedente familiar de deficiencia
de GATA2 en quien se identifico
SMD como parte del estudio de
escrutinio. Antecedentes. Las mu-
taciones esporadicas o familiares
(heterocigotas) de GATA2 ocasionan
un sindrome heterogéneo que in-
cluye: susceptibilidad a infecciones
severas (virus de papiloma humano
y micobacterias no tuberculosas),
inmunodeficiencia celular (células
dendriticas, monocitos, linfocitos
B y NK), alteraciones pulmona-
res, autoinmunidad, incremento
de neoplasias sélidas, sindrome
mielodisplasico (SMD) y leucemia
mieloide aguda (LMA). GATA2
pertenece a la familia de factores
de transcripcién criticos en la re-
gulacion hematopoyética. Se ha
identificado la mutacién hetero-
cigota en GATA2 como causa de
4 sindromes: 1. Sindrome Mono-
MAC: monocitopenia e infecciones
por micobacterias. 2. Deficiencia
DCML: células dendriticas, mono-
citos, linfocitos B y NK. 3. Sindrome
de Emberger: linfedema primario y
SMD. 4. SMD/LMA familiares. Estos
sindromes ahora son reconocidos
como parte del espectro clinico de
una alteracién genética Unica: la
haploinsuficiencia de GATA2. La
sospecha diagndstica surge a partir
de las manifestaciones clinicas y se
corrobora con la identificacion de
la mutacién mediante la secuencia-
cién genética. A los 60 afios 90%
de los pacientes presentan SMD. La
reduccién en la supervivencia se en-
cuentra estrechamente relacionada

2016 Suplemento 1;17

con el inicio de los sintomas, con
una supervivencia global de 77%
a los 40 afios. En el seguimiento se
recomienda monitoreo frecuente
de médula 6sea, uso de profilaxis
con macrélidos e inmunizacién
contra VPH. El tratamiento depen-
de de las manifestaciones clinicas.
El trasplante alogénico de células
progenitoras hematopoyéticas es
la Gnica opcién curativa; las prin-
cipales indicaciones: SMD/LMA,
proteinosis alveolar pulmonar e in-
fecciones recurrentes. Caso clinico.
Masculino de 15 afios con padre
y hermano con mutacién GATA2,
referido para escrutinio. Se encon-
tré asintomatico con evidencia de
leucopenia, monocitopenia, defi-
ciencia de linfocitos NK y células
plasmaticas. Se realiz6 aspirado de
médula ésea compatible con SMD,
cariotipo con poliploidia, biopsia
de hueso hipocelular y cambios di-
seritropoyéticos leves, con marcada
disminucién de la serie granuloci-
tica y megacariocitica. Se realizé
estudio genético con mutacion en el
exon 6, c. 1061C>T (T354M) con-
sistente con deficiencia de GATA2.
Actualmente se encuentra con azi-
tromicina profildctica y vigilancia
tras evidencia de SMD hipoplésico
de muy bajo riesgo. Conclusiones.
La deficiencia de GATA2 se carac-
teriza por inmunodeficiencia celular
selectiva, susceptibilidad a infec-
ciones, falla medular, enfermedad
pulmonar, disfuncién linfatica y
vascular. El reconocimiento de las
manifestaciones clinicas caracteristi-
cas es crucial para el estudio genético
y diagnéstico temprano, y asi poder
dirigir el tratamiento preventivo,
tiempo de TCPH y tamizaje familiar.

691 Mastocitosis sistémica en el
adulto y respuesta a interferon.
Reporte de un caso
Sahagin-Anguiano JA, Borjas-
Gutiérrez C

Centro Médico Nacional de Occi-
dente, IMSS, Guadalajara, Jalisco
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Objetivo. Presentar un caso de
mastocitosis sistémica y su res-
puesta favorable al tratamiento con
inteferén alfa 2b. Antecedentes. La
mastocitosis es un grupo heterogé-
neo de enfermedades caracterizado
por acumulacién de mastocitos en
uno o mdltiples érganos. Se estima
una incidencia aproximada de
2 casos por 100 000/afno. Tradi-
cionalmente se ha clasificado en
cutanea y sistémica. La mastocitosis
sistémica infiltra maltiples érganos
extracutdneos, principalmente
higado, bazo, médula dsea y gan-
glios linfaticos. La sintomatologia
esta relacionada con la liberacién
masiva de mediadores de la infla-
macion, la infiltracién a 6rganos y
tejidos, asi como afectacion de la
médula dsea. En la actualidad no
existe un consenso internacional
para el tratamiento debido a la
baja incidencia de la enfermedad.
Caso clinico. Un hombre de 49
anos de edad, con cuadro clinico
de un ano de evolucién aparente
caracterizado por diarrea, pérdida
de peso de 17 kg y lesiones derma-
tolégicas pruriginosas en tronco y
extremidades. En la exploracién
fisica se encontré hepatomegalia
de 3cm, esplenomegalia de 5cm
y adenopatia cervical bilateral de
tamafno heterogéneo, consisten-
cia dura y no adherida a planos
profundos. La citometria hematica
mostré hemoglobina 10.7g/dL, he-
matocrito 35%, leucocitos 16,000/
uL, neutréfilos 10,050/ulL, linfocitos
1,570/ul, monocitos 2,860/ul,
eosinofilos 1,420/uL, plaquetas
32 000/uL, indice de correccién
reticulocitario 3.9%. El estudio de
la médula 6sea mostré hiperplasia
granulocitica con aumento en el
nimero de baséfilos, lo mismo que
en la biopsia de hueso; el estudio
citogenético no evidencié rearre-
glo 9;22, y la PCR cuantitativa en
tiempo real del gen de fusién BCR/
ABL1 resulté negativa. Una TAC
de cuello, térax, abdomen y pelvis

informo la presencia de adenopatia
mdltiple en cadenas cervicales y
retroperitoneales asi como esple-
nomegalia. Se realiz6 biopsia de
un ganglio cervical, la cual informé
infiltracion por células grandes de
aspecto histiocitico CD117 positi-
vas, con granulos citoplasmaticos
positivos con azul de toluidina por
lo que se concluyé el diagnéstico
de mastocitosis sistémica. Se inicié
tratamiento con interfer6n pegilado
alfa 2b arazén de 100 mcg via sub-
cutdnea cada semana, y el prurito
disminuyé notoriamente a partir de
la tercera semana de aplicacién,
hubo desaparicién de la adenopa-
tia cervical y de la esplenomegalia
luego de 6 semanas de tratamiento.
Conclusiones. La mastocitosis sisté-
mica es una enfermedad rara, cuya
incidencia anual constituye un obs-
taculo para el desarrollo de ensayos
clinicos que permitan establecer un
tratamiento estandarizado. Por lo
que hasta el momento, el reporte
de casos es de suma importancia
para incrementar la experiencia en
el tratamiento de esta enfermedad.

704 Sarcoma histiocitico con
involucro a ovario y en sistema
nervioso central, presentacion de
un caso en el Instituto Nacional de
Cancerologia INCan
Aguilar-Rodriguez M, Lozano-
Zavaleta V, Labardini-Mendez JR,
Nolasco-Medina DB, Rios-Contreras
JG, Torres-Flores JC, Velazquez-
Figueroa IM

Instituto Nacional de Cancerologia,
Ciudad de México

Obijetivo. Presentar caso clinico de
sarcoma histiocitico con multiples
sitios extranodales incluyendo siste-
ma nervioso central. Antecedentes.
El sarcoma histiocitico es un tumor
raro que afecta el tejido hemato-
poyético y tejido linfoide, definido
por la Organizacién Mundial de la
Salud (OMS 2008) como una neo-
plasia de células con caracteristicas

morfolégicas e inmunofenotipo de
histiocitos maduros, con presenta-
cién extranodal a diferentes tejidos
y 6rganos. Caso clinico. Paciente
femenino de 21 anos de edad, in-
gresada con diagndstico de tumor
maligno de ovario postoperada en
febrero de 2015, antecedentes de
importancia con transfusion durante
la cirugia, 3 meses con fiebre, pérdi-
da de peso y diaforesis, incremento
de perimetro abdominal, 1 mes con
sintomas neurolégicos de focaliza-
cién en hemicuerpo derecho, 3 dias
previos a su ingreso con lumbalgia
intensa 8/10, presenta crisis convul-
sivas ténico clénicas generalizadas
motivo de internamiento en marzo
2015. A la exploracién fisica alerta,
cardiopulmonar sin compromiso,
abdomen globoso timpdnico, no
doloroso, dolor 6seo a la moviliza-
cién de las extremidades, nédulos
subcutaneos en piel cabelluda,
infraclavicular, en ambos flancos
asi como presencia de nédulos en
ambas mamas, diplejia facial, pare-
sia de VI derecho, en la biometria
hemdtica (BH) con pancitopenia,
se realizan estudios de extensién
como tomografia craneo-toraco-
abdominal, aspirado-biopsia de
médula ésea y puncién lumbar, con
toma de biopsia de piel, nédulos en
mamas y ganglios linfaticos; en el
PET CT con actividad metabdlica
tumoral en mamas asi como infra
y supra diafragmadtico en tejido
ganglionar, pericardio, musculos,
vejiga, tejido celular subcutdneo
y en hueso; laboratorio con DHL
elevada, BH inicial en el INCan
normal con progresién hacia la
pancitopenia grave. Reporte de
citolégico de liquido cefalorraqui-
deo como infiltraciéon por células
neoplasicas, en ganglio linfatico
con Sarcoma histiocitico con Inmu-
nohistoquimica S-100 +, CD163+y
lisozima +. Paciente con progresién
de la enfermedad con deterioro
neurolégico que amerité apoyo
con ventilacién mecanica invasiva
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y manejo en terapia intensiva (TI),
con sepsis pulmonar, se maneja con
antibiético de amplio espectro e
inicio posterior de quimioterapia a
base de ciclofosfamida y esteroide,
continua con deterioro clinico hasta
fallecimiento en TI. Conclusiones.
El sarcoma histiocitico es una en-
fermedad rara, hay solo reportes
de casos en la literatura, de dificil
diagnostico si no se sospecha,
simulador de otras neoplasias de-
bido a los sitios extranodales que
involucra; asi como una alta tasa
de mortalidad, sin un tratamiento
bien establecido.

708 Trombocitosis esencial en un
nino de tres anos
Espinosa-Elizondo RM

Hospital General de México, Ciu-
dad de México

Objetivo. Reporte de un caso de
presentacion poco frecuente en
pediatria. Antecedentes. La trombo-
citosis es generalmente considerada
un recuento plaquetario mayor de
450x10°/L. Es un hallazgo frecuente
en el conteo sanguineo completo de
los nifos. A menudo es transitoria
y se produce secundaria a diversos
trastornos médicos, por lo general
inflamatoria, esto ocurre con mayor
frecuencia en los nifos mas peque-
flos. La trombocitemia esencial (TE)
es un sindrome mieloproliferativo
crénico. La prevalencia es de 0,09
casos por millén de nifos entre 0
y 16 afos. En México el primer
reporte de caso de trombocitemia
infantil fue publicado en el Hospi-
tal infantil en 1995. Caso clinico.
Paciente masculino de 3 anos de
edad originario y residente de
México DF. a quien durante prue-
bas de escrutinio previo a cirugia
programada (circuncisién y orque-
dopexia derecha) esto por fimosis y
criptorquidia derecha, se encuentra
cifras de plaquetas de 1,492,000/uL
constatandose en controles poste-
riores, se inicia protocolo de estudio

descartando se trate de causas se-
cundarias. con reporte de estudios
negativos cultivos, ultrasonidos ,
pruebas de metabolismo de hierro,
etc., se realiza AMO 2786-14 HGM
(10/09/15) reportando incremento
en megacariocitos, grandes grumos
plaquetarios, diferencial negativa,
ETV6/RUNX1 negativa, BCR/ABL1
menor y mayor negativo (19.9.14)
mutacion Jak2 negativa (23.9.14)
al igual que cuantificacion de
vitamina B12 520 pg/mL (normal)
y antitrombina Ill funcional 118%.
Considerando por hallazgos de
laboratorio y clinicos conservada
con, se solicita estudio citogené-
tico y PCR, translocaciones MLL/
AFF 1 del paciente se trata de una
trombocitosis esencial. Conclusio-
nes. La trombocitosis esencial es
una entidad poco frecuente en la
edad pediétrica, para establecer el
diagnéstico es de vital importancia
la diferenciacién con trombocitosis
secundaria, una prueba negativa
para la mutacién de JAK2 no des-
carta el diagnéstico, el tratamiento
debera ser iniciado en pacientes
sintomaticos o de alto riesgo de
complicaciones.

711 Neoplasia mieloide asociada a
PDFGR-, una entidad infrecuente.
Reporte de 2 casos
Anguiano—A/varez VM, Daniel Mon-
tante M, Hernandez-Company
A, Elia Apodaca, Rodas- Diaz C,
Santiago-Cano V, Rivera- Judrez R,
Tuna-Aguilar E

Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran,
Ciudad de México

Objetivo. Presentar dos casos de
neoplasia mieloides asociadas a FI-
P1L1- PDFGR-alfay su correlacién
clinico-patolégica. Antecedentes.
En el afio 2008 la OMS agregé en
la clasificacién de neoplasias mie-
loides a las neoplasias mieloides
y linfoides asociadas a PDFGR-
alfa, PDGFR-B o FGFR1, estas se
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caracterizan por eosinofilia con o
sin sindrome hipereosinofilico y
presentar respuesta éptima a trata-
miento con imatinib para los dos
primeros rearreglos, con respuestas
hasta del 100%. La frecuencia de
FIP1L1-PDFGR-alfa en pacientes
con hipereosinofilia llega a ser del
23% (rango 3-56), con incidencia
de 0.035-casos/100 000 habitantes,
predomina en hombres (proporcién
H:M 17:1) y mediana de edad al
diagnéstico de 52.5 anos. Caso
clinico. Se presentan 2 hombres
valorados por hipereosinofilia (sin
causas reactivas de eosinofilia o
dafio orgdnico). Primer caso de
46 anos de edad valorado por
presencia de prurito y biometria
hematica con Hb 11.4 g/dL, leu-
cocitos 42.1x103, eosindfilos 54%
(totales 6 156), se realizé aspirado
de médula 6sea (AMO) que resulté
hipercelular, 53% de eosindfilos,
cariotipo 46XY. Segundo caso de 50
afios de edad valorado por diarrea
crénica y biometria hematica con
Hb 15.5 g/dL, leucocitos 15.5x103/
ul, eosinéfilos 69% (totales-11
178), AMO hipercelular, 21%
de eosindfilos, cariotipo 46XY,
del(4p14-p15); en ambos casos se
realizd FISH t(9;22) con resultado
negativo y FISH FIP1L1-PDFGRA
demostrando ausencia de hibrida-
cién de la sonda CHIC-2. Ambos
recibieron imatinib 100mg/VO C/24
horas y prednisona 1 mg/kg/dia las
primeras semanas de tratamiento, se
resolvieron las manifestaciones cli-
nicas con respuesta hematolégica a
las 4 semanas. Los dos pacientes se
encuentran vivos a 6 meses de tra-
tamiento, mantienen respuesta con
biometria hemdtica normal, ausen-
cia de dafo organico y con buena
tolerancia a imatinib. Conclusiones.
En el abordaje de hipereosinofilia
una vez descartadas causas secun-
darias se recomienda realizar AMO
con biopsia de hueso, cariotipo y
FISH para FIP1L1-PDGFR-A. En
los criterios de la OMS 2008 las
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neoplasias mieloides con rearreglo-
PDFGR-alfa se definen como:
Neoplasia mieloproliferativa con
t(9;22) negativa y eosinofilia con
rearreglo FIP1L1-PDFGR-FIP1LTa
positivo, criterios que se cumplen
en los casos presentados. Imatinib
100 mg/dia es el tratamiento de
eleccion para neoplasias mieloi-
des asociadas a PDGFR-A, con
respuestas clinicas, hematolégicas
y citogenéticas del 100% y super-
vivencia global a 2 afos del 100%.
Estos casos tienen buen prondstico
y excelente respuesta a tratamiento,
las recomendaciones actuales indi-
can imatinib 100 mg/VO al dia por
tiempo indefinido (ajustar acorde a
toxicidad), se recomienda uso de
prednisona los primeros dias del
tratamiento, especialmente en pa-
cientes con diagnéstico conocido
o riesgo de cardiopatia.

732 Reporte de caso de transforma-
cion de sindrome mielodisplasico a
leucemia aguda de linaje mixto con
translocacion 922.Q34Q11.2BCR-
ABL1

Gonzalez-Rodriguez KT, Barrios-
Herndndez IL, Herndndez-Sanchez
MC, Saucedo-Montes EE

PEMEX

Objetivo. Presentacion de caso
clinico. Antecedentes. Los sindro-
mes mielodispldsicos (SMD) son
un grupo heterogéneo de desér-
denes clonales de la célula madre
hematopoyética caracterizado por
citopenias, displasia en una o mas
de las lineas celulares mayores,
hematopoyesis inefectiva y riesgo
incrementado de transformacion
a leucemia aguda. El curso natural
en muchos casos de SMD es la pro-
gresion a leucemia aguda, el linaje
mieloide es el de mayor frecuencia
seguida del linaje ambiguo (indi-
ferenciadas y de fenotipo mixto)
y raramente de fenotipo linfoide.
La Leucemia aguda de fenotipo
mixto (LAFM) con translocacion

(9;22).(934;911.2);BCR-ABL1 es
aquella en donde los blastos tie-
nen la translocacién (9:22) o el
rearreglo BCR-ABL1, aunque ésta
anormalidad genética es la mas
frecuentemente observada en la
LAFM es muy rara representando
menos del 1% de las leucemias
agudas. Caso clinico. Mujer de
62 afios de edad con bicitopenia
y sospecha diagnéstica inicial
de sindrome mielodisplasico va-
riedad anemia refractaria con
exceso de blastos tipo 1 con IPSS
no estadificado por muestra no
viable para realizacién de estudio
citogenético. Posteriormente se
incrementd el nimero de blastos
de aspecto morfolégico mixto en
sangre periférica y médula 6sea y
se logré realizar cariotipo con resul-
tado 46XX,der(9)t(9:22)(q34;q11.2)
del(9g34->22q11.2),der(22)t(9:22)
[20] compatible con la presencia
de Cromosoma Filadelfia. Por inmu-
nofenotipo en sangre periférica se
reportaron 20% de blastos CD45+,
CD34+, CD33+++, CD79a+++,
CD7+, CD4++, CD10++, CD38+,
CD14+, CD19-, CD20-, CD13-,
MPO-, CD117- concluyendo la
presencia de leucemia aguda de
fenotipo mixto cromosoma filadel-
fia positiva secundaria a sindrome
mielodisplasico. Conclusiones.
Hemos descrito un caso clinico de
un sindrome mielodisplasico varie-
dad AREB con 25% de posibilidad
de transformacion leucémica a un
afio del diagnéstico de acuerdo a
la clasificacién morfoldgical4 con
una mediana de supervivencia de
12 meses. Considerando lo anterior
la paciente evolucioné conforme a
lo reportado en la literatura pero
presentando una transformacién a
LAFM con 1(9;22).(q34;q11.2);BCR-
ABL1 la cual representa menos del
1% de todas las leucemias agudas.
Hasta el momento hay pocos re-
portes de caso similares que nos
permitan conocer el comporta-
miento clinico, la mejor opcién

terapéutica y la supervivencia
relacionada.

733 El mieloma maltiple con
del17p es susceptible de ser tra-
tado de forma intensiva obviando
el trasplante autélogo de médula
6sea. Informe de un caso
Best-Aguilera CR, Orozco-Jiménez
Kl, Lomeli-Guerrero A, Robles-
Rodriguez A, Gémez-Vdzquez OR,
Lépez-Sanchez MC

Hospital General de Occidente SSJ,
Guadalajara, Jal.

Objetivo. Informar la factibilidad de
prescindir del trasplante autélogo
de médula 6sea (TAM) en mieloma
mdltiple (MM), sustituyéndolo por
un esquema que incluye drogas
novedosas en el marco de un tra-
tamiento total. Antecedentes. El
valor pronéstico de la respuesta
completa (RC) en MM ha quedado
bien establecido y se ha conside-
rado que en esto el TAM tiene un
rol fundamental. No obstante la
combinacién de drogas novedosas
capaces de conducir a la RC y los
esquemas de tratamiento total han
retado este paradigma. Aquf se pre-
senta el caso de un varén con MM
y del17p quien rehusé TAM. Caso
clinico. Se trata de un paciente de
57 afos de edad con MM IgA k,
pico monoclonal de IgA 2290 mg/
dL, kappa 926 mg/dL, lesiones liti-
cas extensas y funcion renal normal.
FISH positivo para del17p en 13%,
Durie Salmon llIA, IPI . Fue tratado
a base de ciclofosfamida fraccio-
nada, talidomida, dexametasona a
dosis bajas y claritromicina durante
6 ciclos como induccién. Obtuvo
remision completa estricta, se con-
solido con 8 ciclos de bortezomib,
lenalidomida y dexametasona y
ha continuado con mantenimiento
basado en Lenalidomida, dexa-
metasona a dosis bajas y ciclos
semestrales de bortezomib subcuta-
neo semanal (8 semanas). Conserva
con esta terapia la RC estricta desde
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su obtencion (mes 6 de tratamiento)
y hasta la actualidad, lo que le da
una supervivencia libre de enfer-
medad de 44 meses. Conclusiones.
Los estudios prospectivos aleatori-
zados que comparan TAM vs drogas
novedosas, se encuentran activos,
sus resultados seran importantes
para validar el TAM en la era de
las drogas modernas. En este caso
la respuesta al tratamiento ha sido
completa y eventualmente el TAM
podrfa usarse como un recurso de
salvamento, lo cual en el futuro po-
dria ser el rol que se le reserva a esta
modalidad terapéutica en el MM.

736 Neoplasia blastica de células
dendriticas plasmocitoide en el
Instituto Nacional de Cancerologia:
reporte de caso

Pérez-Gomez KD, Rivas-Vera MS
Instituto Nacional de Cancerologia,
Ciudad de México

Obijetivo. Describir una patologia
de alta complejidad diagnostica
con poca experiencia en cuanto
al tratamiento y de prondstico
desfavorable. Antecedentes. La
neoplasia blastica de células den-
driticas plasmocitoides se describe
en la literatura como una entidad
rara con afeccién principalmente
cutanea hasta en un 90%, se pre-
senta generalmente en pacientes
de edad avanzada aunque en
nuestro instituto se ha reportado
mayormente en pacientes jovenes.
Actualmente se clasifica por la OMS
dentro de las leucemias agudas
mieloides. En cuanto al diagnéstico
es de suma importancia, el estudio
inmunohistopatolégico. Es una
neoplasia muy agresiva cuyo pro-
nostico es poco favorable a corto
plazo. Caso clinico. Masculino de
26 anos de edad sin antecedentes
de importancia, cuyo padecimiento
inicia al presentar lesion fungada,
ulcerada con éreas de necrosis y se-
crecion purulenta de 25x15 cm de
didmetro en antebrazo izquierdo,

asi como lesién subdérmica, color
violacea en region dorsal 15x8 cm
y sindrome febril de predominio
nocturno. A la exploracion fisica
destacaba ademds de las lesiones
cutdneas, adenomegalia cervical
submandibular derecha de 4 cm,
no dolorosa, adherida a planos
profundos, en cuanto a los laborato-
rios leucocitos 1.6 K/uL, neutréfilos
0.5 K/uL, hemoglobina 12.8 g/dL,
plaquetas 53 K/uL, DHL 430 UI/L.
Se solicité PET CT documentado
actividad metabélica tumoral en
grupo muscular anterolateral del
antebrazo izquierdo y en regién
posterior del flanco derecho asocia-
do a adenopatia cervical bilateral,
axilar izquierda, perihepaticas,
peripancreaticas, retroperitoneales
paracavales e intercavo-adrticas, se
realiza biopsia de ganglio cervical
y aspirado de medula ésea los
cuales se reportan con infiltracion
por neoplasia de células dendriticas
blasticas plasmocitoides CD123
positivo CD56: positivo CD4:
negativo. CD34: negativo CD117
negativo. EBER: negativo Por lo
anterior se inicia manejo con ICE y
radioterapia a antebrazo izquierdo
y region costal posterior derecha,
con disminucién de las lesiones
se planea que una vez alcanzada
la respuesta completa pueda ser
candidato a trasplante alogéni-
co de células hematopoyéticas.
Conclusiones. El caso clinico que
presentamos resalta la importancia
de la integracién clinica e histopa-
tolégica; nuestro paciente con una
presentacién clinica poco comun,
por lo que fue un reto para el pa-
t6logo el diagnostico. Actualmente
en la literatura solamente se han
descrito casos clinicos y pequefias
series de casos, en cuanto al trata-
miento desafortunadamente se tiene
poca experiencia, el trasplante de
médula ésea autélogo y alogénico
resulta una opcién de tratamiento,
ya que se han reportado remisiones
duraderas después de un trasplante.
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737 Mielofibrosis idiopatica mani-
festada por esplenomegalia masiva,
sin otras alteraciones hematolégi-
cas, reporte de caso
Rivera-Ruvalcaba JFT, Rubio-Jurado
B, Aguilar-Lopez LB, Garcés-Ruiz O,
Borjas-Gutiérrez C

Centro Médico Nacional de Occi-
dente, IMSS, Guadalajara, Jalisco

Objetivo. Describir un caso de mie-
lofibrosis idiopatica manifestado
inicialmente como esplenome-
galia masiva, sin citopenias y sin
otras alteraciones hematoldgicas.
Antecedentes. La mielofibrosis
idiopatica es una de las neoplasias
mieloproliferativas crénicas, con
fibrosis primaria de medula ésea
(no precedida por trombocitemia ni
por Policitemia vera) BCR-ABL ne-
gativa, consiste en una proliferacion
clonal de la célula pluripotencial,
con secrecion excesiva de citoci-
nas y factores de crecimiento que
predispone a fibrosis medular y
hematopoyesis extramedular. Caso
clinico. Femenino de 54 afos de
edad, carrera técnica, jubilada, ori-
ginaria y residente de Guadalajara,
carga genética para enfermedades
crénicas y neoplasicas, hemotipo
O+, sin trasfusiones previas, Hi-
pertensa de 6 afos de evolucién en
tratamiento con losartan 50 mg vo
cada 24 h en buen control, rinitis
alérgica de 7 anos de evolucién en
tratamiento con antihistaminicos,
corticoides e inmunoterapia, an-
tecedentes quirdrgicos 4 cesareas
previas por DCP, histerectomia por
miomatosis hace 6 afios y esplenec-
tomia 3 semanas previas al ingreso;
Inicia 1 afo previo con molestias
abdominales vagas, de predominio
en hipocondrio izquierdo, con la
presencia de tumoracién que crecié
exponencialmente los 6 meses si-
guientes, condiciondndole saciedad
temprana, disconfort abdominal y
dolor en hipocondrio izquierdo,
evidenciandose en mayo de 2015
a través de USG esplenomega-
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lia masiva sin otras alteraciones
hematolégicas, se procede a esple-
nectomia diagnostica a principios
de mayo de 2015, presentando 3
semanas después BH con leucocitos
de 43400 con neutréfilos de 29850,
baséfilos 520, Hb 13.1, Hto 43%,
plaquetas 2,192,000, DHL 1703,
niega sintomas B, Frotis de Sangre
Periférica con anisocitosis, poiqui-
locitosis, granulos jévenes 30%,
blastos mieloides 3%, normoblastos
4 %, A la exploracidn fisica con he-
patomegalia de 4 cm bajo reborde
costal, reporte histopatolégico de
pieza quirdrgica de bazo con un
peso 2200 gr, congestién pulpa
roja y hematopoyesis extramedu-
lar, Biopsia de hueso 28-06-2015
con colonias eritroides desorga-
nizadas, serie mieloide madura
hasta segmentados, y aumento de la
reticulina grado | de Thiele, se pro-
cede a anticoagulacioén profilactica,
tratamiento citorreductor a base de
hidroxicarbamida, lograndose cito-
rreduccién importante sin datos de
lisis, se continua tratamiento a base
de peginterferén alfa 2b 100 mcg sc
cada 15 dias e hidroxicarbamida
500 mg cada 12 h. Conclusiones.
la mielofibrosis se manifiesta de
manera muy heterogénea, con hasta
30% de pacientes asintomdticos, no
existe hasta el momento tratamiento
curativo, salvo alo-trasplante de
células madre hematopoyéticas,
siendo el tratamiento eminente-
mente paliativo y para prevencién
de complicaciones.

738 Enfermedad de Rossai-Dorf-
mann, una enfermedad rara, con
manifestaciones extranodales aun
mas raras

Anguiano-Alvarez VM, Montan-
te MD, Herndandez-Company A,
Apodaca-Chéavez E, Rodas-Diaz C,
Tuna-Aguilar E

Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran,
Ciudad de México

Objetivo. Presentar un caso in-
frecuente de enfermedad de
Rossai-Dorfman (ERD), su abordaje
diagndstico y terapéutico. Antece-
dentes. La ERD es una entidad no
maligna, caracterizada por infil-
tracién de histiocitos, provocando
principalmente linfadenopatias
masivas no dolorosas, fiebre e infla-
macion. El 83% presenta afeccién
ganglionar y 40% extraganglionar
(11% en regién nasal y senos pa-
ranasales (SPN)). En ocasiones se
requiere mas de dos biopsias para
diagnosticarla. De etiologia des-
conocida, se ha relacionado con
algunos virus: VEB, VHH6, parvo-
virus B19. Al parecer forma parte
de un grupo de enfermedades con
mutacion del gen SLC29A3. Se trata
la ERD sintomdtica o con afeccién
a 6rgano blanco. La primera linea
para ERD localizada es la reseccién
quirdrgica; la radioterapia (RT)
preserva funciones y disminuye los
sintomas de érganos vitales como
ojos, sistema nervioso central o
vias respiratorias superiores (VRS).
El 20% puede tener regresion es-
pontanea. Puede recurrir hasta en
54%. Caso clinico. Masculino de
41 ahos; antecedentes patolégicos:
tres septumplastias; no tabaquismo,
alcoholismo ni alergias. Inici6 su
padecimiento en 2012 con rinorrea
hialina, congestién nasal y disnea,
recibi6 tratamiento con anthista-
minicos y antibioticoterapia sin
mejoria. 2013: rinoplastia con re-
solucioén parcial de sintomatologia.
Se agreg6 lesion papular no pruri-
ginosa en brazo derecho, biopsia
compatible con ERD, permanecié
en vigilancia. 2014: recurrencia
de sintomas obstructivos de VRS;
se traté FINNSZ con predniso-
na 60mg/dia, mejoria parcial. Al
descender la dosis los sintomas
regresaron ademas de dolor articu-
lar (interfalangico, codos, rodillas,
tobillos y mufecas). Fue ingresado
INNSZ en mayo de 2015 para des-

cartar proceso linfoproliferativo.
Al ingreso: disnea nasal, rinorrea
hialina, ronquido, artralgias en
sitios referidos, sin lesiones nuevas
en piel, diaforesis nocturna, fiebre
no cuantificada y pérdida de peso.
Al examen fisico: desviacién del
tabique nasal, tumoracién en ambas
fosas nasales. Laboratorios de rutina
normales, VIH y perfil de hepatitis
viral negativos. Resonancia mag-
nética reportd proceso ocupativo
de ambas coanas con extensién
a celdillas etmoidales y maxila-
res. Pantomografia: presencia de
dos adenopatias mediastinales de
10mm. Dos biopsias de mucosa
nasal con infiltrado linfohistiocitico
inespecifico. El 15-10-15 hospitali-
zado para reseccion quirtrgica de
la lesion: donde se evidencid histio-
citos con emperipolesis, CD68 + y
tincién de Warthin-Starry negativa.
Egresé con dosis de prednisona en
descenso. Se llevé a RT por persis-
tencia de obstruccién de SPN que
recibe hasta el momento. Conclu-
siones. La afeccion de SPN es una
presentacion rara de la ERD. La
eleccion del tratamiento se hard de
acuerdo a extensién y sintomas. La
enfermedad localizada es altamente
tratable con cirugia o RT.

739 Respuesta al tratamiento en
dos pacientes con leucemia eosi-
nofilica crénica en el Servicio de
Hematologia Pediatrica del Insti-
tuto Nacional de Pediatria
Stefania-Villagomez V

Instituto Nacional de Pediatria,
Ciudad de México

Objetivo. Valorar la respuesta al
imatinib y esteroides en la LEC.
Antecedentes. La leucemia eo-
sinofilica crénica (LEC) es una
neoplasia mieloproliferativa crénica
de etiologia desconocida causada
por proliferacién clonal de precur-
sores eosinofilicos, presencia de
eosinofilia mantenida en sangre
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periférica, médula 6sea y tejidos
periféricos, recuento de eosinéfi-
los es igual o mayor de 1.5 x 10%I
en sangre periférica. La alteracion
mas frecuente, es la 4q12 que ori-
gina el producto de fusién FIP1L1/
PDGFRA. Otras causas menos fre-
cuentes son PDGFRB y FGFRT1. Se
desconoce la verdadera incidencia
de LEC. El tratamiento en varios
estudios afirman el uso de imatinib
para disminuir el recuento de eo-
sinéfilos; sin embargo en algunas
ocasiones existen efectos adversos,
en donde se utiliza esteroides. Caso
clinico. Caso 1: femenina de 5 afos
la cual inicia su padecimiento a los
4 afios de edad, con sintomatologia
abdominal, se encuentra eosinofilia
de 8000, con diagnéstico de oclu-
sion intestinal, se realiza LAPE,
se toma biopsia con infiltracién
masiva por eosindfilos, con dafio
pulmonar, neumopatia intersticial,
se toma AMO encontrando cam-
bios displdsicos en los eosindfilos,
por el compromiso que presenta a
6rganos y persistencia de eosinofilia
se inicia manejo con Imatinib y
prednisona. Paciente que a los tres
meses de tratamiento presenta eri-
trodermia farmacoldgica secundaria
a imatinib, nuevamente se toma
AMO con determinacién de FIP1L1
positivo, se suspende imatinib y
se deja en manejo con predniso-
na Tmg/kg/dia y con hidroxiurea
500 mg/dia, actualmente paciente
con mismo manejo con adecuada
respuesta. Caso 2: masculino de 2
afios que inicia padecimiento desde
el nacimiento con hepatoespleno-
megalia y eosinofilia, a los 3 meses,
inicia con retraso del crecimiento,
con alteracién en PFH y dermati-
tis pruriginosa, descamativa, con
diagnéstico de sindrome hipereo-
sinofilico de 18 000, a los 7 meses
se realiza biopsia hepdtica con infil-
tracion eosindfila, se toma AMO, se
recaba FIP1L1/PDGFRA/CHIC2 po-
sitiva, se inicia manejo con imatinib
y prednisona actualmente paciente

con mismo manejo con imatinib a
dosis de 15mg diarios, prednisona 1
mg/kg/do, hidroxiurea 100 mg/dia,
con lo que ha presentado adecuada
respuesta. Conclusiones. Se reporta
respuesta al manejo con imatinib,
en pacientes con la presencia del
gen de fusién FIPTL1/PDGFRA vy
dosis de imatinib 100-400 mg/dia,
con remisién hematolégica com-
pletay sostenida en un seguimiento
de 25 meses, demostrandose de la
misma manera el uso de corticoides
en donde un 38% de los pacientes
responden y 31% tienen respuesta
parcial. Los resultados de nuestros
pacientes en comparacién con
dichos estudios es equiparable,
considerandose el uso de este tra-
tamiento.

744 Reportar un caso de LHH como
manifestacion inicial de aciduria
mevaldnica

Flores-Villegas LV, Trejo-Gomora JE,
Merino-Pasaye LE, Reyes-Zepeda
NC, Miranda-Madrazo MR, Cho-
que-Condori DI

Centro Médico Nacional 20 de No-
viembre, ISSSTE, Ciudad de México

Objetivo. Reportar un caso de LHH
como manifestacién inicial de aci-
duria mevalé6nica. Antecedentes. La
deficiencia de mevalonato cinasa es
un sindrome autosémico recesivo
autoinflamatorio causado por muta-
ciones en el gen que codifica para la
MVK. Se caracteriza por el sindro-
me de activacion del macréfago que
genera una activacién aberrante
de la expansién de linfocitos T y
macroéfagos hemofagociticos con
hipersecrecién de citoquinas infla-
matorias (IL1-¢, IL-6, INF?, FNT?)
mostrando fiebre persistente, cito-
penias, disfuncién multiorganica,
hiperferritinemia, hipertrigliceride-
mia, coagulopatia y altos niveles
de receptor soluble de IL-2. Sin
embargo en los Gltimos afos muy
pocos reportes han sido publicados
por la gran constelaciéon de diagnds-
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ticos diferenciales que existen en
la etiopatiogenia del sindrome de
activacion del macréfago, el cual
pertenece a los trastornos histioci-
ticos agrupados bajo el nombre de
linfohistiocitosis hemofagocitica
(LHH). Las opciones terapéuticas
incluyen corticoesteroides, antiin-
flamatorios y agentes bioldgicos
especificos contra de citoquinas
(IL-12 y anti-FNT). Caso clinico.
Femenino de 4 afios de edad. Ante-
cedente de madre y hermanas con
hipotiroidismo. A los 15 dias de
vida se diagnosticd crisis convulsi-
vas ténico clénicas, hipoplasia del
cuerpo calloso y microgiria tratado
con &cido valproico, a los 3 meses
de edad hipotiroidismo tratado con
levotiroxina. En septiembre del
2013 enviada por pancitopenia y
sindrome febril. Pdlida, con ade-
nopatias en cuello, axilas, ingles.
Hepatoesplenomegalia masiva.
Se descartaron procesos infeccio-
sos. Plaquetas 48 000, leucocitos
4480, NT 150, hemoglobina 8.2
mg/dL, hematocrito 26%, trigli-
céridos 427 mg, ferritina 512 ng/
mL, CD3+: 2 008 cel/Ul, CD4+:
1 725, CD8+: 205 cel/uL. Fibri-
négeno 151 mg/dL. Aspirado de
médula 6sea y biopsia de hueso
con infiltrado difuso de histiocitos,
eritrofagocitosis, blastos 2%, au-
mento de megacariocitos, CD68+
en histiocitos. Biopsia hepatica:
sindrome hemofagocitico, CD68+
en macrofago, biopsia de ganglio:
Infiltrado histiocitario, CD68+ en
histiocitos paracorticales, CD1A+
en células de Langerhans para-
corticales, S100+ en macré6fagos
paracorticales. Cariotipo normal.
Fragilidad cromosémica negativa.
Tamiz metabdlico ampliado descar-
tando enfermedades de depésito,
se sospecha en aciduria. PCR de
punto final: mutacién en estado
heterocigoto del gen MVK. Se con-
cluyé LHH y aciduria mevalénica,
se inicio tratamiento con inmunog-
lobulina G y metilprednisolona sin
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mejoria, se da 2a. linea de acuerdo
al protocolo de LHH con dexame-
tasona, etopdsido, mantenimiento
con dexametasona, etop6sido y
ciclosporina con lo que se consigue
respuesta 6ptima. Conclusiones.
Reportamos infante con deficiencia
de MVK y sindrome de activacion
del macroéfago, su presentacién
ilustra el espectro de la enfermedad
MVK'y demuestra que los pacientes
pueden tener enfermedad grave en
ausencia de otros hallazgos asocia-
dos a la aciduria mevalénica.

751 Leucemia de células plasma-
ticas primaria, una entidad rara y
sumamente agresiva
Rivera-Duarte A, Tuna-Aguilar E,
Martinez-Banos D, Montante-Mon-
tes de Oca B, Rodas C, Lee-Tsai Y
Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran,
Ciudad de México

Objetivo. Presentar un caso de
leucemia de células plasméticas
(LCP), evolucioén, tratamiento y
revision de la literatura. Antece-
dentes. La LCP primaria (LCPp)
es la forma mds agresiva de las
neoplasias de células plasmaticas
con pobre pronéstico, y se define
como la presencia de mds de 2 X
109 células plasmaticas (CP) en
sangre periférica (SP) o mds del
20% del diferencial de células
blancas. Constituye el 2-3% de
las neoplasias de CP. El 60% de
las LCP son primarias. La LCPp
presenta mayor compromiso ex-
tra medular, mayor severidad de
anemia, trombocitopenia, hiper-
calcemia y peor funcién renal en
comparacion que el mieloma mul-
tiple. La mediana de supervivencia
global (SG) 7-10 meses (28%
muere en el primer mes). Caso
clinico. Paciente de 57 afos, sin
comorbilidades, con historia de
un mes de evolucién de deterioro
del estado general, astenia, adina-
mia y pérdida de peso. Al ingreso

al INCMNSZ el examen fisico
destacaba hepatomegalia, ~4cm
debajo del borde costal. Los la-
boratorios al ingreso: hb 9.1 g/dI,
HTC 27.1%, Leucocitos 43 X109,
linfocitos 13%, monocitos 6%,
neutréfilos 12%, eosindfilos 2%,
baséfilos 1%, plaquetas 85X109,
FSP con 66% de plasmablastos.
Calcio de 13.8 mg/dL, creatinina
5.16 mg/dL, LDH 809 U/L, beta
2-microglobulina 8.3 mg/dl, cade-
nas ligeras libres en suero kappa
4 820 mg/L y lambda 4.94mg/L,
con relacién de 975, inmunofi-
jacién con patrén monoclonal
en kappa. Se realizé aspirado de
médula 6sea, el cual report6 33%
de células plasmaticas, biopsia
de hueso con infiltracion 100%
de células plasmaticas, CD 38 +,
CD 138 +, kappa positivo, Lamb-
da negativo. Inmunofenotipo en
sangre periférica CD 38+ 98%,
CD138+ 97% y CD 56+ 96%. Se
realizé biopsia de higado, la cual
fue positiva para infiltracion por
células plasmaticas. Como parte
de estudio inicial, se identifico
lesién de aspecto tumoral en 4rto
arco costal derecho, del cual se
tomé biopsia, reportando plas-
mocitoma. Se inicié tratamiento
con ciclofosfamida, talidomida y
dexametasona, con lo cual se ob-
servé normalizacién de la funcién
renal, niveles de calcio sérico,
elevacion de conteo plaquetario
y desaparicion de células plasma-
ticas. Actualmente ha completado
4 cursos de talidomida, ciclofosfa-
mida y dexametasona, con lo cual
se ha observado evidente mejoria
clinica y laboratorial. Conclusio-
nes. La LCPp es una patologia
infrecuente, la morfologia en
algunos casos muy clara, en otros
puede confundir con leucemia
mieloide aguda. En este caso se
present6 con infiltracién hepatica,
falla renal y plasmocitoma costal,
lo que denota su agresividad. Aln
con repuesta inicial, solo el 10%

de los pacientes estard vivo a
cinco anos.

753 Agranulocitosis inducida por
farmacos, caso de reporte
Pérez-Lozano U

Centro Médico Nacional Manuel
Avila Camacho, IMSS, Puebla, Pue.

Introduccién. La agranulocitosis
inducida por medicamentos es
un trastorno hematolégico gra-
ve, de comienzo brusco, como
consecuencia a una reaccién idio-
sincrdsica a un farmaco y que
produce la desaparicion selectiva
y absoluta de los granulocitos en
la sangre. Existen factores genéti-
cos que predisponen a desarrollar
la enfermedad. Objetivo. Reportar
un caso de agranulocitosis inducida
por penicilina benzatinica. Material
y métodos. Masculino de 24 afios
de edad previamente sano, inicia
con infeccién respiratoria alta 18
de agosto de 2015 recibiendo
penicilina benzatinica parenteral
por 30 dias, sin mejoria. Referido
al IMSS por neutropenia absoluta.
Ingresa a Hematologia dia 13 de
septiembre con neumonia y lesién
ulcerosa en comisura labial y pala-
dar blando. Hb 9.47g/dL, plaquetas
508000/mm?, leucocitos 300/mm?,
linfocitos 300/mm?, neutréfilos
0.00. La biopsia 6sea: normocelu-
lar con cambios megaloblasticos,
alteracion en la serie mieloide;
mielofibrosis grado | sin neoplasia.
El aspirado de médula 6sea, serie
granulocitica ausente, células plas-
maticas abundantes. VHB, VHC y
VIH, VEB, CMV, TORCH negativo,
ANA 'y anti DNA negativo, C3 y C4
normales. Ultrasonido abdominal
con esplenomegalia y derrame
pleural derecho. Inicia merope-
nem, teicoplanina y anfotericina B;
filgrastim y acido folinico. Presenta
mejoria del proceso neumoénico
asociado a incremento gradual de
cifras de granulocitos con remision
de agranulocitosis el dia 30 de
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septiembre de 2015 con biometria
hematica que reporta Hb 10.5 g/dL,
leucocitos 7300/mm?, neutréfilos
5550/mm? y plaquetas 87,000/
mm?®. Resultados. Pese a recupera-
cién neutrofilica la lesién palatina
empeora y se ulcera, ademas de
B2 microglobulina 6.11 mg/L,
globulinas elevadas (IgA 5.150
gL, 1gG 20.2 g/L, IgM 2.2 g/L). La
tomografia axial computada docu-
menta pansinusitis y crecimiento
de amigdala palatina izquierda,
derrame pleural bilateral y atelec-
tasias en apices pulmonares. El
estudio histopatolégico de lesiones
palatinas: mucormicosis y Candida
sp, con angioinvasion. Se adiciona
caspofungina y se programa a
debridacién quirdrgica por otorri-
nolaringologia en conjunto con
oftalmologia debido al involucro
de sistema lagrimal derecho. Sin
embargo el paciente presenta de
forma sitbita hematemesis masiva
con colapso cardiovascular fallece
el dia 14 de octubre de 2015 a las
02:00 horas. Conclusiones. En pa-
cientes neutropénicos la respuesta
inflamatoria esta disminuida por
lo que las infecciones por mi-
crorganismos oportunistas causan
cuadros sépticos rapidamente fa-
tales si la neutropenia dura mas de
2 semanas. Los focos infecciosos
mas frecuentes son: orofaringe y
pulmén.

754 Alucinosis peduncular pontina
asociada a purpura trombocito-
pénica trombética, manifestacién
sumamente rara. Reporte de un
caso

Rivera-Duarte A, Tuna-Aguilar E
Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran,
Ciudad de México

Obijetivo. Describir un caso de pur-
pura trombocitopénica trombdtica
(PTT) con manifestaciones neu-
rolégicas reversibles e inusuales.
Antecedentes. La PTT es un trastor-

no infrecuente, caracterizado por
actividad severamente reducida de
la metaloproteinasa ADAMTS-13,
lo que ocasiona trombosis en la mi-
crovasculatura, anemia hemolitica
microangiopatica y dafio a érgano
blanco. Las manifestaciones neuro-
|6gicas asociadas a PTT se presentan
en 66%, comprendiendo un amplio
espectro desde cefalea hasta coma.
Sin embargo no existe ningtin caso
descrito de alucinosis peduncular
pontina (APP) asociado. La APP
consiste en alucinaciones visuales
complejas y vividas a consecuencia
de lesiones en el cerebro medio y/o
el tdlamo; Van Bogaert (1927) acuné
el término “alucinosis peduncular”
y confirmé la localizacién anato-
mopatolégica postmortem de las
lesiones por infartos en el cerebro.
Caso clinico. Paciente femenina
de 25 aos, fue referida de hospi-
tal regional al Instituto Nacional
de Ciencias Médicas y Nutricion
Salvador Zubirdn (INCMNSZ),
con historia de 1 mes de presentar
petequias y equimosis en extremi-
dades, anemia y trombocitopenia,
multi-transfundida con paquetes
globulares y concentrados plaque-
tarios, sin mejoria. Dos semanas
antes de referirla present6 altera-
ciones de la conducta. Al ingreso
al INCMNSZ: hemodinamicamente
estable, con extensas equimosis y
petequias en extremidades y tronco.
Neurolégico: Glasgow de 13/15,
desorientada en tiempo y espacio,
con alteracién del patrén vigilia-
suefio ademds de alucinaciones
visuales intensas, coloridas, no
amenazantes que ocurrieron duran-
te el dia y la noche y en ocasiones
con comportamiento agresivo.
Laboratorios de ingreso: Hemoglo-
bina: 9g/dl, plaquetas:13x10°/ulL,
leucocitos: 7.5x10%uL, neutrdfilos:
79%, linfocitos: 13%, monocitos:
5% basofilos: 1%, eosindfilos: 2%
, reticulocitos corregidos: 13%;
frotis de sangre periférica: plaque-
tas disminuidas ++ y esquistocitos
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abundantes; perfil hemolitico po-
sitivo: bilirrubina total elevada a
expensas de bilirrubina indirecta,
DHL: 1400 U/L. Conclusiones.
Este es el primer caso descrito de
APP asociado a PTT. La etiologia
es la misma que en los trastornos
cldsicos, sin embargo la localiza-
cion de la lesion llevé a un cuadro
neurolégico inusual y muy raro
incluso cuando es asociado a otras
patologias.

759 Linfoma B primario medias-
tinal: comportamiento biolégico,
epidemioldgico y clinico distinto a
otros subtipos de linfomas difusos
de células grandes B
Hernandez-Company A, Rodas-
Diaz CA, Anguiano—A/varez VM,
Apodaca-Chévez El, Montante-
Montes de Oca D, Agreda-Vdsquez
GP

Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricion Salvador Zubiran,
Ciudad de México

Objetivo. Presentamos el caso
clinico de un paciente con linfoma
B primario mediastinal (LPM), su
tratamiento, evolucién y revision de
la literatura. Antecedentes. El LPM,
de acuerdo a la clasificacién de la
OMS 2008 es un tipo de linfoma di-
fuso de células grandes B (LDCGB)
y representa entre el 6-12% de
todos los LDCGB, El origen de la cé-
lula clonal ocurre en el timo, lo que
le confiere caracteristicas clinicas y
patolégicas especificas. Mas comun
enmujeres y entre la 3%y la 4* déca-
da de la vida, sin factores de riesgo
conocidos en poblacién nérdica se
han descrito mutaciones en el gen
MLL. La caracteristica biolégica de
esta entidad, es la amplificacién de
la via de sefializacién JAK y amplifi-
cacién de PDL2, lo que le confiere
a la célula maligna, inhibicion de
la apoptosis y disminucion de la
vigilancia inmune mediante células
T logrando aumento en la supervi-
vencia de la clona maligna. En 2/3
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de los casos, la presentacién ocurre
como masa mediastinal y extensién
a estructuras toracicas, esto conlle-
va a la falta de consistencia en el
estadiaje inicial de la enfermedad.
En relacion al pronéstico, el uso
del IPI ha sido limitado debido
a la presentacién en edades mas
jovenes y etapa clinica temprana,
por lo cual se ha sugerido el uso
del PMBIPI El tratamiento basado
en esquemas R-CHOP+RT o DA-
EPOCH-R, reportan supervivencias
globales arriba de 90%. Caso clini-
co. Masculino 62 anos de edad, sin
antecedentes relevantes para el pa-
decimiento actual, inicia en enero
2015 con presencia de aumento de
volumen submandibular derecho,
disnea y sintomas B. En la explora-
cion fisica destaca la presencia de
tumor dependiente de parétida de-
recha y derrame pleural izquierdo.
Con estudios de laboratorio a su in-
greso dentro de limites normales. Se
realiza toracocentesis con reporte
histopatolégico (RHP) sugerente de
infiltracion por linfoma, la biopsia
de ganglio axilar con LPM (CD20,
BCL2, CD23 y CD10 positivos). Se
concluye LBPM EC IVBe IPI 3 (pa-
rétida, pulmén y serosas). Factores
de mal pronéstico PMBIPI: Derrame
pleural e IPI 3 Inicia quimioterapia
con R-CHOP completando 6 ciclos
y PET-CT de estadiaje final negativo
para neoplasia y consolidacion con
RT. Conclusiones. El LPM debe ser
considerado como una entidad
clinica y biolégica distinta al resto
de LDCGB. Esquema R-CHOP+RT
es una buena alternativa terapéutica
con RC y SG por encima del 95%.

764 Tratamiento con INF 1b tras
la falla de TCPH haploidénico en
un adolescente con osteopetrosis
infantil severa AR con mutacién
del gen RANKL. Reporte de un caso
Flores-Villegas LV, Merino-Pasaye LE,
Martinez-Hernandez MA, Morales-
Gutiérrez CE, Reyes-Zepeda NC,
Miranda-Madrazo MR

Centro Médico Nacional 20 de No-
viembre, ISSSTE, Ciudad de México

Objetivo. Tratamiento con INF
gamma 1b tras la falla de TCPH
haploidénico en un adolescente
con osteopetrosis infantil severa
AR con mutaciéon del gen RANKL
.Reporte de un caso. Antecedentes.
La incidencia en México enel 2014
de osteopetrosis severa AR fue de 1:
200 mil nacimientos, se presenta
por una falla en el desarrollo o
funcién de los osteoclastos y mu-
taciones en por lo menos 10 genes,
que producen un hueso altamente
calcificado pero con mayor fragili-
dad. Clinicamente hay retraso en el
crecimiento, hepatoesplenomegalia
y disfuncién de los nervios cranea-
les, en algunas ocasiones presenta
hidrocefalia, falla medular, osteoes-
clerosis generalizada, fracturas,
dientes malformados e hipodesa-
rrollo de SPN. El tx se basa en el
soporte transfusional, corticoides,
esplenectomia y altas dosis de cal-
citriol. El INF gammatb y el TCPH
constituyen una alternativa para el
tratamiento de los casos asociados
a falla medular sin embargo los
pacientes que tienen mutacién de
los genes (RANK,RANKL, CLCN7,
OSTMI) no se benefician del TCPH.
Existen otros tratamientos en en-
sayos clinicos como trasplante de
células mesenquimales y RANKL
recombinante. Caso clinico. Mas-
culino de 17 anos, hermana finada
por osteopetrosis, hermana pos-
transplantada por igual diagnéstico.
Diagn6stico de osteopetrosis a los
5 anos, presentd falla medular, fue
sometido a TCPH haploidéntico
(madre) con pérdida de injerto en
2011. Transfusién de mds de 30 CE.
En 2015 es referido para realizar
un 2°. TCPH. EF: Talla baja, atrofia
optica parcial bilateral, paresia del
VII par craneal izquierdo, lagoftal-
mos izquierdo, exoftalmos bilateral,
pardlisis facial periférica izquierda,
carencia de piezas dentales, pectum

carinatum, extremidades hipotréfi-
cas, RMN: compresién de quiasma
optico, Densitometria: hiperdensi-
dad 6sea. PTH normal. Gasometria
arterial sin acidosis. Hb 4.5 g/dL,
plaquetas 15000/ul, leucocitos
3500/uL. Tx. inicial con EPO vy
transfusiones. Ferritina 2387ng/mL
biopsia de hueso: celularidad de
5%, megacariocitos ausentes, fibro-
sis reticulinica grado IV. 07/2015
estudio genético: mutacion del gen
RANKL positivo. 09/2015 Tx con
INF gammatlb (1.5 mcg/kg/dosis,
SC, 3 veces por semana), EPO, Pred-
nisona y deferasirox con lo que se
logré normalizar la Hemoglobina,
leucocitos y mantener cuenta de
plaquetas >50 000/microl. Con-
clusiones. Reportamos paciente
con osteopetrosis infantil severa
AR con mutacion del gen RANKL,
el cual present6 pérdida de injerto
tras TCPH haploide y que actual-
mente tiene respuesta satisfactoria
al Tx con INF g1b, esteroides y EPO
ante la imposibilidad de ofrecer un
2°. TCPH y la administracién de
RANKL recombinante.

766 Autotrasplante, previa purga
con rituximab, en un paciente
con leucemia aguda linfoblastica
CD20+

Aguilar-Lépez L, Garcés-Ruiz O,
Martinez-Rodriguez P, Delgado-
Lamas |

Centro Médico Nacional de Occi-
dente, IMSS, Guadalajara, Jalisco

Introduccién. La leucemia aguda
linfoblastica (LAL) es una prolife-
racion clonal de los linfoblastos,
estos reemplazan a las células he-
matopoyéticas de la médula ésea,
provocando disminucién en la
produccién de las células normales.
De acuerdo al inmunofenotipo se
clasifican en Ty B . La LAL Pre-B
es la clase mds comin de LAL en
adultos. Objetivo. Investigar la ac-
tividad de rituximab en un paciente
con leucemia aguda linfoblastica
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CD20+ (LAL CD20+), previo al
auto-trasplante de médula 6sea
(autoTMO), para demostrar que
disminuye la masa tumoral y me-
jora la respuesta a la quimioterapia
convencional. Material y métodos.
Hombre de 39 afos , conocido por
el servicio de hematologia desde
octubre de 1999, con anemia,
sangrados vy fiebre, debido al diag-
noéstico de LAL Pre-B CD20+. El
inmunofenotipo revelaba CD20+
47.12%, CD19+ 64.44%, CD10 +
65.59%, HLA-DR+ 75.58% y CD34
+ 73.27%, con cariotipo normal,
cuenta leucocitaria de 3200 sin
presentar adenopatia, ni viscero-
megalia, catalogandose como de
riesgo estandar. Recibié 3 anos
de quimioterapia con persistencia
de la enfermedad. El 25 de marzo
de 2003 se realizé un estudio de
enfermedad minima residual (EMR)
, en donde se encontré que el por-
centaje de linfoblastos se mantenia
en 0.21%,CD10-,CD19+, CD38+,
CD22+, HLA DR+, CD 34+ y
CD20+ y con base en estos datos
decidimos iniciar la purga in vivo
con 4 dosis semanales de rituximab
500 mg IV . Nueva EMR el 7 de oc-
tubre de 2003, resultando negativa,
indicativo de remisién completa. Se
le aplicaron dos ciclos semanales
mas de rituximab- mismas dosis -
previos al autoTMO, llevado a cabo
el 3 de noviembre de 2003. A partir
de ésta fecha no recibi6 tratamiento
hasta el 10 de febrero 2004, por
EMR con el porcentaje de linfoblas-
tos CD20- en un 7.3%. El paciente
inici6 la terapia de reinduccién (4
dosis de vincristina semanal, con
daunorrubicina , la semana 1y 3;
prednisona continua, 100 mg al dia
y profilaxis al SNC (metotrexate 20
mg, citarabina 30 mg, y dexameta-
sona 8 mg). De marzo a diciembre
de 2004 recibié terapia de mante-
nimiento, 6 mercaptopurina 100
mg al dia y metotrexate semanal 50
mg. Desde diciembre del 2004 no
recibe tratamiento. Resultados. El

paciente tiene 11 anos y 4 meses sin
recibir quimioterapia y se encuentra
clinicamente estable.
Conclusiones. En pacientes con LAL
CD 20 +. El rituximab disminuye la
masa tumoral y mejora la respuesta
a la quimioterapia convencional.

767 Presentacion de un caso clini-
co de LFPI no polipésico localizado
a nivel de ileon terminal, revision
de la literatura y tratamiento
Flores-Villegas LV, Merino-Pasaye LE,
Trejo-Gomora JE

Hospital San Angel Inn Chapultepec

Obijetivo. Presentacion de un caso
clinico de linfoma folicular prima-
rio intestinal (LFPI) no polipésico
localizado a nivel de ileon ter-
minal, revisién de la literatura y
tratamiento.

Antecedentes. EI LFPI constitu-
ye menos del 3% de los LNH
primarios, es una entidad linfoproli-
ferativa reconocida apenas desde el
2008 y es una variante del Linfoma
folicular nodal. La mayoria ocurren
en la segunda porcién del duodeno
y en ileon terminal, presentdndose
endoscépicamente como pélipos
mdltiples y corresponden a estadios
localizados. La edad promedio de
presentacién 57 afios, predominan-
do en mujeres. La manifestacién
clinica es dolor abdominal, ndusea,
vomito y sangrado de tubo digesti-
vo, asi como enteropatia perdedora
de proteinas. 66% son estadio |y
27% estadio Il. El tratamiento es
controversial por los pocos casos
descritos y la falta de ensayos cli-
nicos. Caso clinico. Masculino de
29 afos sin antecedentes personales
patolégicos. Inicié su PA en agosto
del 2015 con tos productiva, dia-
foresis, pérdida de peso, distension
y dolor abdominal. A la EF se en-
contré con estertores basales. Rx de
térax con infiltrados micronodula-
res basales, ante foco neuménico se
dio tratamiento con levofloxacino
y claritromicina, sin embargo su
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estado general se deteriora presen-
tando sangrado de tubo digestivo.
Se realiz6 colonoscopia donde en-
contraron en ileon hiperemia difusa
e irregularidad del patrén mucoso
en forma de empedrado. El reporte
histopatolégico de la biopsia de
ileon : hiperplasia folicular y colitis
infecciosa, al no haber mejoria se
realiza una segunda colonoscopia
encontrando mismas lesiones y en
la biopsia se reporta: Linfoma no
Hodgkin folicular de patrén difuso.
Inmunohistoquimica CD3+ , CD5
+, CD20+, CD10+,, BCL-2 positivo
en linfocitos B, Ki67 positivo menor
a 2%, CD56 negativo con lo que se
concluye linfoma no Hodgkin tipo
folicular extraganglionar con patrén
difuso. El caso fue evaluado por dos
anatomopatélogos. Biopsia de hue-
so negativa a infiltracién. PET-FDG
2 ganglios perigastricos captantes
Serologfa para virus de Epstein-Barr
positivo, VIH negativo. Se clasifico
como Estadio 111 de acuerdo a la
clasificacién de Lugano. El pacien-
te recibié 6 ciclos de CHOP-R,
sin evidencia actual endoscépica
de lesiones focales o multifocales
sobre ileon terminal. Conclusiones.
El LFPI es un linfoma raro de buen
prondstico a diferencia del linfoma
nodal, en nuestro caso clinico se ha
observado buena respuesta al trata-
miento con CHOP-R, pero debera
mantenerse en seguimiento por
riesgo de recurrencia o transforma-
cién a LNH de mayor agresividad
bioldgica.

770 Mieloma muiltiple IgA no se-
cretor con evolucion a leucemia
de células plasmaticas
Reiban-Espinoza E

Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran,
Ciudad de México

Objetivo. Describir un caso infre-
cuente de mieloma miltiple no
secretor y su evolucién a leucemia
de células plasmaticas secundaria



Revista de

57 Congreso Nacional de la Agrupaciéon Mexicana para el Estudio de la Hematologia, A.C. .e mato | o) g ia

(LCPs). Antecedentes. El mieloma
mdltiple (MM) es un desorden de
células plasmdticas (CP) clonales
en medula ésea (MO) que afecta
hueso, rifién y MO. Es caracteristica
la produccién de proteinas mono-
clonales que son un medio para su
seguimiento y valoracién de res-
puesta al tratamiento; sin embargo
3% de los casos puede presentarse
sin componente monoclonal con-
siderandose como mieloma no
secretor (MMNS) que se subdivide
en no excretor (85%) y no productor
(15%). La LCP es la forma mas agre-
siva de discrasia de CP, se define por
>2x10%L de CP en sangre periférica
(SP) o plasmocitosis >20% del dife-
rencial del recuento leucocitario.
Se habla de un trastorno primario
cuando no surge de un MM pre-
existente. Caso clinico. Mujer de 60
afos, en noviembre/2014 presentd
sindrome anémico y pérdida de
peso; se refiri6 a INCMNSZ por
pancitopenia y esplenomegalia;
al ingreso se encontrd leucocitos:
2300/uL, neutrdfilos totales: 966,
hemoglobina: 7.1 g/dL, hemato-
crito: 21.2%, VCM: 100.8fL, HCM:
33.2pg, ADE: 26.1%, reticulocitos:
1.4%, frotis sanguineo: CP: 6%,
plaquetas disminuidas ++, creati-
nina: 0.64 mg/dL, proteinas totales:
5.62 mg/dL, albdmina: 4.1 mg/dL,
globulinas: 1.52 mg/dL, calcio: 9.3
mg/dL, DHL: 256U/L, IgA: 26.7 mg/
dL, 1gG: 480 mg/dL, IgM: <20 mg/
dL, B2 microglobulina: 10.09 mg/
dL. Por tomografia: adenopatias
supraclaviculares, paratraqueales
y subcarinales hasta de 14 mm,
esplenomegalia: volumen 642cc;
lesiones liticas en cuerpos vertebra-
les. Serie Osea: lesiones liticas en
craneo, humeros y tibias. Electrofo-
resis e inmunofijaciones en suero y
orina sin componente monoclonal,
cadenas ligeras kappa: 3.34 mg/dL,
lambda 3.86 mg/dL, relacién kappa/
lambda: 0.87, aspirado de médula
(AMO): 61%.CP biopsia de MO:
hipercelular (>95%), infiltrada por

neoplasia de células plasmaticas
IgA+, CD38+, CD138+, ciclina
D1+, negativo para kappa y lambda,
CD56 negativo. Se realizé esplenec-
tomfa con reporte histopatolégico:
infiltracion esplénica por neoplasia
de CP IgA+, CD38+, CD138+,
ciclina D1+, negativo para kappa
y lambda, con ello mejoraron las
citopenias. Durante su evolucién se
presentd 21% de células plasmati-
cas en sangre y se diagnosticé LCPs.
Inicio tratamiento con talidomida-
ciclofosfamida-prednisona, y luego
de 6 ciclos, redujo 25% CP en MO
(EE). Se propuso melfalan-predni-
sona-talidomida. Conclusiones. El
MMNS constituye el 1-4% de los
casos de MM. El presentado es un
caso de MMNS en su variedad no
productor (a pesar de expresar IgA
por inmunohistoquimica no produ-
ce suficiente para ser detectable en
plasma). El pronéstico del MMNS
es el mismo que el MM secretor,
sin embargo, la evolucién a LCPs
le confiere peor prondstico.

771 Policitemia vera, reporte de
dos casos manejados con ruxoli-
tinib

Chéavez-Trillo C, Ledesma-De La
Cruz C

Centro Médico Dalinde, Ciudad
de México

Objetivo. Mostrar la evolucién
clinica de dos pacientes con po-
licitemia vera (PV) tratados con
ruxolitinib como terapia de segunda
linea. Antecedentes. La PV es un
desorden clonal que se origina
a partir de una mutacioén de una
célula progenitora, la cual prolifera
de forma auténoma, originando una
hiperproduccién no controlada. La
caracteristica clinica mas comdn es
eritrocitosis, y aproximadamente el
95% de los pacientes son positivos
para la mutaciéon de JAK2. Las
terapias disponibles en México
incluyen hidroxiurea, interferén,
y flebotomia. Ruxolitinib, un in-

hibidor de la cinasa de JAK 1y 2
ha mostrado tener beneficio en el
tratamiento de pacientes con poli-
citemia vera. Caso clinico. Paciente
1: masculino de 72 anos de edad,
diagnéstico mayo 2007. Recibié
hidroxiurea con buena respuesta.
Refiere Ulceras orales y cambios
troficos en ufas. JAK2 V617F po-
sitivo en junio 2013. Biopsia de
hueso sin fibrosis, compatible con
policitemia vera. USG con bazo de
16.5 cm. Hb 16.6 g/dL, Hto 49.1%,
leucocitos 7500/ul, Neu 5 690/
ul, Plt 399000/uL. En noviembre
2013 suspende hidroxiurea e ini-
cia Ruxolitinib 20 mg VO al dia.
Desaparecen las Ulceras orales. En
enero 2014 incrementa a 40 mg
al dia. Presenta anemia leve en
marzo 2014 con Hb 12.1 g/dL, y
Hto 35.9%, suspende tratamiento
y reinicia en mayo 20 mg al dia,
con buena respuesta y sin eventos
adversos. Caso 2: masculino 68
afios, con diagnéstico en junio
2006, JAK2 V617F positivo. Inicia
tratamiento con hidroxiurea, con
Glceras orales recurrentes y cambios
tréficos en unas. Biopsia de hueso
en noviembre 2013, sin fibrosis,
compatible con Policitemia Vera.
USG con bazo de 12.5 cm. Hb
15.6 g/dL, Hto 43.8%, WBC 7,000/
mcL, Neu 4,790/mcL, Plt 456,000/
mcL. Se suspende hidroxiurea y
se inicia ruxolitinib en diciembre
2013, con dosis de 20 mg al dia,
desapareciendo las tlceras orales.
En enero de 2014 se incrementa a
40 mg al dia, sin eventos adversos
y adecuado control del hematocri-
to. Conclusiones. Los resultados
observados en este reporte de caso
son similares a los observados en
estudios clinicos previamente des-
critos en la literatura y presentan un
perfil de seguridad adecuado que
no pone en riesgo la continuidad
del tratamiento, si bien ha habido
suspensién del tratamiento, esta
ha sido temporal y la respuesta
hematolégica de los pacientes ha
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sido favorable y continua, con me-
jorfa en la calidad de vida de los
pacientes y un adecuado control
de la enfermedad.

772 Linfoma no Hodgkin de células
T angioinmunoblastico
Pérez-Gomez KD

Instituto Nacional de Cancerologia,
Ciudad de México

Obijetivo. Presentar el caso clinico
de Linfoma AITL con curso agre-
sivo, en paciente con neoplasias
previas y riesgo cardiovascular
alto. Antecedentes. El linfoma an-
gioinmunoblastico de células T
(AITL), un subtipo raro de linfoma
de células T periférico, se presenta
aproximadamente en el 20% de los
linfomas T 'y el 1-2% de todos los
linfomas No Hodgkin, La mayoria
con etiologia por infeccién por
Virus Epstein Barr (VEB), de curso
agresivo con sintomas sistémicos
y predominantemente nodal, en
pacientes con una mediana de
edad de 65 afnos. Caso clinico.
Paciente masculino de 77 afos de
edad con antecedente de tabaquis-
mo, tromboembolia pulmonar y
fibrilacién auricular en manejo por
cardiologia, asi como carcinoma
basocelular, resecado a los 70 anos
de edad. Con diagnéstico previo
de linfoma de Hodgkin clasico
variedad celularidad mixta, con
manejo a base de ABVD por 6
ciclos con respuesta completa por
7 meses. Acude a revaloracién por
presentar adenomegalias cervica-
les, axilares e inguinales, rash en
tronco y extremidades y sintomas
B, a la exploracién fisica destaca
palidez tegumentaria, rash de
predominio en tronco e miembros
toracicos superiores, prurigino-
so con excoriaciones, miultiples
adenopatias en cuello entre 1 y
3 cm, axilares bilaterales en con-
glomerados hasta de 5x6x3 cm de
predominio izquierdo e inguinales
y femorales hasta de 4x3cm, pre-

cordio arritmico, abdomen blando
depresible, polo esplénico a 12
cm, edema distal ++. Se sospecha
recaida, se toma biopsia de gan-
glio cervical. En el PETCT destaca
actividad metabélica tumoral en
ganglios cervicales, mediastinales,
mesentéricos, mesocoldnicos,
retroperitoneales para-aérticas,
para-cavales e intercavoadrticas,
adenopatias en cadenas iliacas
comunes bilaterales, multiples ade-
nopatias inguinales superficiales,
con tendencia a conglomerar; la
biopsia de ganglio cervical reporta
Linfoma T angioinmunobléstico
asociado a infeccién de VEB. Con
inmunohistoquimica (IHQ) CD4 +,
CD5 + en células neoplasicas, PD-1
+ CD30 positivo en inmunoblastos.
CD10 negativo, BCL6 negativo,
LMP1 positivo en inmunoblastos.
EBER +. En laboratorio Cr 1.50 mg/dL,
albtmina 2.9 g/dl, Ca corregido 14
mg/dL, DHL 391 U/L, leucocitos 9.8
K/uL, neutréfilos 7.4 K/ul, Hb 12.6 g/
dL, resto dentro de pardmetros nor-
males. Al presentar un estadio Il IPI
intermedio alto, se ofrece tratamiento
con esquema CHOP con mejoria
clinica sin embargo por sus antece-
dentes fallece por complicaciones
cardiovasculares. Conclusiones.
Linfoma T raro el cual hace dificil
su diagnédstico, nuestro paciente con
todos los datos clinicos caracteristicos
y de IHQ, con evolucién térpida a
pesar de tratamiento con superviven-
ciade 1 afio, los factores prondsticos
aunado al riesgo cardiovascular au-
mentaron el mal prondstico

774 Linfoma difuso de células gran-
des B EBV positivo en un paciente
con linfoma T angioinmunoblastico
reporte de caso

Inclan-Alarcon S, Reiban-Espinoza
EA, Lee-Tsai Y, Avila-Milord A,
Montante-Montes de Oca D, Agre—
da-Vasquez GP

Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran,
Ciudad de México
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Objetivo. Presentar el caso de
una paciente con diagnéstico de
LDCGB EBV positivo en un paciente
con LTAl y revisién de la literatura.
Antecedentes. El linfomaT angioin-
munoblastico (LTAI) representa el
1-2% de todos los linfomas no Hod-
gkin (LNH), es uno de los subtipos
mds frecuentes de LNH T periférico.
Son de pronéstico desfavorable.
Histolégicamente se caracteriza
por el borramiento de la arquitec-
tura normal del ganglio linfatico
con incremento arboriforme de las
vénulas, infiltracién por linfocitos
de tamano medio y presencia de
inmunoblastos de estirpe B infec-
tados por virus de Epstein-Barr
(EBV). Pacientes con LTAl exhiben
inmunodeficiencia secundaria lo
que permite la proliferacion de
células B EBV positivo. En muy
raras ocasiones, puede surgir un
linfoma difuso de células grandes
B (LDCGB) asociado a infeccién
por EBV relacionado con el LTAI,
donde parecen ser la desregulacién
inmune y la infeccién por EBV,
las responsables de esta segunda
neoplasia. Caso clinico. Mujer
de 67 anos con antecedentes de
sindrome de Sjogren, enfermedad
celiaca, eritrodermia generalizada
consistente con vasculitis leucoci-
toclastica. Inicié su cuadro clinico
con la presencia de sintomas B y
adenopatias cervicales. El estudio
histopatoldgico de ganglio cervical
y biopsia de hueso con reporte de
infiltracion por LTAI CD3+, CD4+,
CD8+ focal, CD10-, Ki67 45%,
EBER- y proliferacién de células B
atipicas de aspecto centroblastico
(25%). Categorizada en estadio cli-
nico (EC) IVBe (médula ésea) (IPI no
conocido), inicid tratamiento con
régimen CHOEP, con complicacio-
nes grado 3-4 de indole infeccioso.
Posterior al 3° ciclo se evidencié
progresion de la enfermedad, con
la aparicién de lesiones mal defi-
nidas en paladar duro asi como la
presencia de nédulos subcutaneos
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diseminados. El estudio histopato-
l6gico de piel y mucosa oral con
reporte de infiltracion por LDCBG
postgerminal CD20+, MUMT+,
LMP1+, BCL2+, CD3-, CD10-,
CD5-, BCL6-, ciclina D1-; la biopsia
de hueso con infiltracién por LNH
T. Se concluye LDCGB EBV positivo
en un paciente con LTAI, en EC IV
Be (piel, mucosas, médula ésea),
IPl 4 (Edad, ECOG >2, EC, sitios
extraganglionares >2). La paciente
actualmente se encuentra en tra-
tamiento de rescate con esquema
R-ICE. Conclusiones. La presencia
de un LNH T y una LNH B se ob-
serva con poca frecuencia, donde el
EBV parece jugar un papel impor-
tante. El mejor entendimiento del
microambiente tumoral, permitiria
identificar estrategias diagndsticas
y terapéuticas de este fenémeno.
Los tratamientos actuales no estan
bien establecidos, en la mayoria de
los casos se orientan de acuerdo al
contexto clinico del paciente.

780 Sindrome mieloproliferativo
transitorio asociado a sindrome de
Down y anemia hemolitica
Gonzéalez-Pedroza MA, Corral-
Kassian E, Alducin-Robles JA
Instituto Materno Infantil del Estado
de México, IMIEM

Obijetivo. Describir la asociacién
de (SMT) con anemia hemolitica
con revision de la literatura. An-
tecedentes. El sindrome de Down
es un desorden comun que afecta
aproximadamente 1/1000 nacidos
vivos, Esta condicién incrementa
notablemente el riesgo de padecer
alteraciones hematolégicas. Uno de
ellos es: el sindrome mieloprolifera-
tivo transitorio (SMT) provocado por
la desregulacién de la linea celular
mieloide, debido a mutaciones
en el gen GATA 1 ubicado en el
cromosoma X(11p23), responsable
del control de la proliferacién de
megacariocitos. Es poco comun
que se asocie a anemia ya que

es mas frecuente que se presente
policitemia. Caso clinico. Se trata
de paciente masculino neonato,
con facies Down, con biometria
hemaética (BH) a las 24 horas de
vida extrauterina donde se detecté
Hb 21.9 g/dL, Hto 69%, plaque-
tas, leucocitos 80000 neutréfilos
40% (32000/ul), linfocitos 19%
(15200/ulL), Se revisé frotis de
sangre periférica encontrando
blastos 40% de aspecto mieloide
y megacariobldstico con presencia
de prolongaciones citoplasmaticas
y satelitismo plaquetario, por lo que
se dio seguimiento con BH seriadas.
Observamos durante el seguimiento
datos de hemdlisis con COOMBS
Directo (-). Se tomé fragilidad
osmdtica, electroforesis de hemog-
lobina., perfil de hierro, folatos y
vitamina B,,. Los dltimos laborato-
rios 06.02.16 BH: con reticulocitos
7%, neutrofilos 2520/ul, linfocitos
49%, monocitos 7.7%, plaquetas
269000/uL, frotis de sangre peri-
férica: hipocromia, hipocromia,
basofilia difusa, células de tiro al
blanco con neutrdfilos 33%, ban-
das 3%, linfocitos 22%, monocitos
33%, eosindfilos 5%, blastos 4%.
Conclusiones. Se refiere en la lite-
ratura que este tipo de asociacién
es infrecuente, cuando se encuen-
tran puede ser asociada a anemia
hemolitica hereditaria solo en un
articulo se menciona como parte
del sindrome. Afortunadamente
la mayoria de los nifios con SMT,
tienen una resolucién espontanea
en no mas de 3 meses. Sin embargo
un porcentaje significativo 20-30%
de paciente desarrolla leucemia
mieloide aguda M7, motivo por lo
que es importante su seguimiento.

784 Leucemia mieloide aguda
secundaria a tratamiento para
leucemia linfoblastica; reporte de
un caso

Pérez-Lozano U

Centro Médico Nacional Manuel
Avila Camacho, IMSS, Puebla, Pue.

Introduccién. El uso creciente
de tratamientos antineopldsicos
ha provocado un aumento de la
incidencia de leucemias agudas
secundarias. Los citotoxicos mas
comlnmente asociados son los
alquilantes, inhibidores de DNA
topoisomerasa Il, antitubulina y
la radioterapia. Causando severas
alteraciones al genoma lo que
determina su muy mal prondstico.
Objetivo. Describir un caso con
leucemia aguda secundaria (LAS)
a terapia antineoplasica. Material
y métodos. Mujer de 32 afos,
con diagnéstico de leucemia lin-
foblastica aguda; en junio 2015,
present6 dolor 6seo y sindrome
hemorragiparo; | inicialmente Hb
11.3, plaquetas 69000/ulL, leuco-
citos 12500/uL, linfocitos 7100/uL,
DHL 2050, el aspirado de médula
6sea: infiltracion 70% blastos linfoi-
des, inmunofenotipo positivo: CD
34, CD 45, CD 19, CD 10, CD 20,
CD 38, HLA DR, CD79a citoplasmi-
co, anti Tdt, aberrancia CD 13, sin
infiltracion a sistema nervioso cen-
tral, cariotipo complejo: 46, XX, -6,
der(7)t(6;7)(p10;q10), +mar[8]/46,
XX[12]; BCR ABL negativo. Reci-
bié quimioterapia con esquema
HCVAD fases A y B por 4 ciclos,
terminando en diciembre 2015 con
enfermedad minima residual nega-
tiva, sin donador HLA compatible.
Resultados. En enero 2016 acude
por fiebre y dolor éseo, se realizan
laboratorios con Hb 8.4 g/dL, pla-
quetas 70000/ulL, neutrdfilos 2480/
ul, leucocitos 248000/uL, linfocitos
9,920/ul, monocitos 109200/ulL,
basdéfilos 89280/ul, blastos 235500/
uL, se realiza aspirado de médula
6sea con infiltracién 100% por
blastos mieloides, inmunofenotipo
positivo: CD 45, CD 34, HLA DR,
CD 33, CD 11c y CD 14 mielope-
roxidasa. Iniciando quimioterapia
7+3 y bisqueda de donador me-
dular alternativo. Conclusiones. Se
confirma que la leucemia mieloide
aguda puede presentarse posterior
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al uso de terapia antineoplasica.
El componente monocitoide es el
mas frecuentemente reportado en
las LAS.

789 Mucormicosis intestinal en un
paciente con leucemia linfoblastica
aguda

Sanchez-Almazan N, Rubio-Jurado B
Centro Médico Nacional de Occi-
dente, IMSS

Objetivo. Describir un caso de
mucormicosis intestinal dado la
baja incidencia de la enfermedad
y localizacion. Antecedentes. La
mucormicosis representa la terce-
ra causa de infecciones flingicas
invasivas después del Aspergillus y
Candiday se la consideraen laactua-
lidad una enfermedad emergente.
La mucormicosis gastrointestinal es
una infeccién sistémica oportunista,
infrecuente, que representa el 7%
de los casos de infeccion por Mu-
cor, es a menudo mortal, causada
por hongos del orden de los Muco-
rales, que afectan generalmente a
enfermos inmunocomprometidos.
Se ha observado una mayor suscep-
tibilidad a la infeccién en pacientes
con neutropenia y disfuncién de
los linfocitos T, fundamentalmente
en pacientes con enfermedades
hematolégicas malignas, sobre
todo con leucemias agudas, en
relacién con la neutropenia pro-
ducida por la misma enfermedad
o inducida por quimioterapia.
Caso clinico. Mujer de 59 anos,
con antecedente de hipertensién
arterial e hipotiroidismo secundario
a terapia con lodo radiactivo por
hipertiroidismo; es diagnosticada
con Leucemia linfoblastica aguda
fenotipo pre B, se inicia esquema
de induccién a la remisién con
quimioterapia BFM. En el dia 14
de la fase de induccién presenta
dolor abdominal, acompafiado de
fiebre y escalofrio. Su biometria
hematica presenta neutropenia
profunda (130 neutréfilos totales)

asi como trombocitopenia grado
3 de la OMS, se agrega aumento
en el nimero de evacuaciones y
disminucién en su consistencia.
Continda su sintomatologfa a pesar
de ayuno y antibiético de amplio
espectro, su radiografia de abdo-
men con dilatacién importante
de asas intestinales edema inter
asas, sin niveles hidroaéreos, no se
documentan datos de obstruccién
abdominal. Se solicita valoracion
por cirugia general ante la per-
sistencia de dolor y distencién,
en el dia 26 de induccion es se
realiza Laparotomia exploratoria,
encontrando isquemia de colon
ascendente y transverso, con colos-
tomia e ileostomia. Es egresada por
mejoria en su dia +34 de induccion.
Posteriormente se recibe biopsia
escisional de colon ascendente y
transverso de 33 cm de largo con
dilatacién generalizada de su luz y
colitis aguda ulcerada secundaria a
infeccion por estructuras micéticas
(que se resaltan con la tincién de
PAS y GROCOTT) compatibles con
Mucor y vasculitis aguda asociada
de miltiples vasos de la submucosa
y peritonitis aguda fibrinoide. En las
subsecuentes hospitalizaciones la
paciente es tratada con anfotericina
B dosis profildctica. Conclusio-
nes. El indice de mortalidad de
mucormicosis es superior al 70%,
alcanzando hasta el 96%. En nues-
tro caso, sin embargo, el paciente
sobrevive siete meses después del
diagnéstico y tratamiento.

791 Linfoma de Hodgkin con invo-
lucro éseo al diagnéstico. Reporte
de caso y revision de la literatura

Pérez-Gomez KD

Instituto Nacional de Cancerologia,
Ciudad de México

Objetivo. El linfoma de Hodgkin
generalmente se presenta como
linfoadenopatias generalizadas, es
frecuente la afectacién de la médula
0sea, en etapas avanzadas. Sin em-
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bargo la afectacion dsea destruye
el tejido y es una forma inusual de
debut en esta poblacién, motivo
por el que presentamos este caso.
Antecedentes. El involucro 6seo
del linfoma de Hodgkin representa
menos del 3% de las neoplasias
primarias de hueso, la afeccién dsea
sintomatica es una forma inusual
de presentacion al diagnédstico, Se
presenta entre la segunda y quinta
década de la vida y es frecuen-
te en hombres Clinicamente se
presenta dolor como sintoma de
mayor importancia, Las fracturas
patolégicas son raras, Las areas mas
comuinmente afectadas es la regién
toracolumbar, pelvis escapula, cla-
vicula, costillas, craneo y tibia. Las
lesiones solitarias son tan frecuentes
como las multiples. Finalmente, en
el diagnéstico histopatolégico las
variantes histolégicas con mayor
prevalencia son: celularidad mixta
y esclerosis nodular. Caso clinico.
Mujer de 58 afios con antecedente
de fractura de tobillo izquierdo y
limitacién funcional un afo previo,
acude con quiropractico quien
provocé fractura femoral izquierda
durante la manipulacién. Se agrega
adenopatia inguinal derecha. Es re-
ferida con facultativo y es sometida
a biopsia con reporte de linfoma de
Hodgkin variante celularidad mixta,
CD 30: (+) CD 15: (+) EBV (LMP 1):
(+) CD 20: (+). Motivo de referencia
a nuestro instituto. A la exploracién
fisica en silla de ruedas con angu-
lacién en varo de cadera izquierda
con dolor en bursa trocantérica y
acortamiento de 2 cm movilidad
pasiva de cadera completa, adeno-
megalia de 4 cm, pétrea en ingle
derecha. Dentro de sus laboratorios
albumina 3.4, DHL 211, leucocitos
5 300/uL, Hb 10.3 g/dL, plaquetas
387 000/uL. PET con actividad
metabdlica tumoral en esqueleto
axial, apendicular y grupos gan-
glionares infra diafragmaticos.
Recibi6 radioterapia a 30 Gy en
10 fracciones a fémur izquierdo y
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columna lumbar y 4 ciclos ABVD.
Actualmente en respuesta com-
pleta continua en quimioterapia.
En cuanto a la funcionalidad, con
adecuada consolidacién de fractura
y deambulacién con andadera.
Conclusiones. Existen pocas des-
cripciones acerca de la afectacion
6sea por linfoma de Hodgkin Nues-
tro paciente se presenté con las
caracteristicas clasicas reportadas
en la literatura, se manejé segin
las recomendaciones escritas en
los pequefios reportes de casos.
Al parecer no representa un peor
prondstico o respuesta que los casos
con exclusiva afeccién ganglionar
ambos presentan la misma evolu-
cién al tratamiento.

792 Tratamiento de rescate del
linfoma anaplasico de células
grandes, reporte de un paciente
intensamente tratado
Tripp-Villanueva FJ', Gonzélez-
Garcia BL', Zarate-Osorno A?,
Avila-Arreguin F\?

' Hospital Espanol, Servicio de
Hematologia, Ciudad de México

2 Unidad Médica de Alta especia-
lidad, Centro Médico Nacional La
Raza

Objetivo. El brentuximab vedotin
se compone de el anticuerpo anti
CD30 conjugado covalentemente
con el agente anti-microtubulinico
MMAE, a través de un linker
dipéptido separable enzimatica-
mente.5 Diversos ensayos clinicos
han demostrado su eficacia como
monoterapia en el manejo de pa-
cientes con LACGs refractarios o en
recaida. Antecedentes. El linfoma
anaplasico de células grandes sisté-
mico (LACGs) representa el 3% de
los linfomas en paises occidentales
y es un subtipo agresivo de linfoma
T caracterizado por la proliferacion
de grandes células linfoides con
fuerte expresion de CD30. No
existe un estandar de tratamiento
y el pronéstico, particularmente en

los casos que son ALK-, es pobre.
Los pacientes refractarios o con
recaida posterior a regimenes tipo
CHORP tienen una mediana de SLP
menor de 1 afio. Caso clinico. Aquf
reportamos a un paciente masculi-
no de 33 anos de edad, caucasico
que debuta en 2006 con fiebre,
ataque al estado general, sindro-
me linfoproliferativo y ECOG de
3; en los estudios de laboratorio
se identificd anemia normocitica,
normocromica, elevacién de DHL
més de 3 veces el rango de refe-
rencia y expresion de marcadores
inmunolégicos (ANA, anti DNA,
factor reumatoide). Mediante
biopsia escisional de adenomega-
lia se establece el diagndstico de
LACGs ALK-, etapa clinica IVB,
con I[Pl intermedio-alto. Recibié
terapia de primera linea con CHOP
alcanzando respuesta completa,
con recaida a los 2 anos; recibe
quimioterapia de salvamento con
MINE y posteriormente trasplante
autélogo de células progenitoras
hematopoyéticas, con respuesta
completa y supervivencia libre de
progresion postrasplante de 6 afios.
En 2015 presenta nuevamente
sintomas B con ECOG de 3; se
realiza PET-CT demostrando gran
actividad tumoral a nivel cervical,
axilar, mediastinal, retroperitoneal
e inguinal. Recibid tratamiento con
dexametasona semanal y brentuxi-
mab vedotin 1.8 mg/kg cada tres
semanas por 6 ciclos con buena
respuesta clinica y tolerancia, no
se reportaron eventos adversos
durante el tratamiento. Se reali-
za PET-CT de control mostrando
respuesta completa, biopsia de
médula ésea sin evidencia de
infiltracién. Conclusiones. Las
estrategias de intensificacion de
quimioterapia convencional han
tenido resultados poco alenta-
dores para el LACGs.7 El éxito
terapéutico mostrado en este caso
se compara con lo publicado para
brentuximab vedotin, con tasas

de respuesta global de 86% y res-
puesta completa de hasta 57% en
ensayos clinicos fase 2, y mediana
de duracién de respuesta de 26
meses.6 En conclusién, la terapia
con brentuximab vedotin sin qui-
mioterapia concomitante es Gtil en
pacientes con LACGs en recaida
postrasplante autélogo de células
progenitoras hematopoyéticas con
gran actividad tumoral.

795 Infiltracion a piel, pardtida y
glandula lagrimal, una presenta-
cion inusual de recaida en leucemia
linfoblastica aguda LLA
Lee-TsaiYL, Inclan-Alarcdn SI, Avila-
Milord AA, Montante-Montes de
Oca D, Flores-Bozo LR, Demichelis-
Gomez R

Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran,
Ciudad de México

Objetivo. Reportar un caso de
LLA By su recaida temprana con
afeccion extramedular miltiple.
Antecedentes. La leucemia cutis
es definida como diseminacién o
proliferacién de células leucémi-
cas dentro de la piel. Usualmente
ocurre concomitantemente con
la enfermedad sistémica, aunque
puede preceder al involucro me-
dular, lo cual es definida como
“leucemia cutis aleucémica”. La
leucemia cutis estd asociada mas
frecuentemente con la leucemia
mieloide aguda (LMA) y puede
encontrarse hasta en un 10-15%
en las LMA en general; sin embargo
su asociacién con LLA ocurre muy
raramente, con una incidencia
de entre 0.5 y 3%. La afeccién a
parétida o glandula lagrimal ha
sido reportada en casos raros en
ninos y frecuentemente no por
infiltracion en LLA, sino por neo-
plasias secundarias al tratamiento.
CASO CLINICO. Muijer de 29 afos
quien inicia su padecimiento en
julio de 2015 con leucocitosis
de 208 140/ul, 13% de blastos
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en sangre periférica, aspirado de
médula ésea (AMO) con 41%
blastos, citometria de flujo con
CD34+, CD19+, CD20+ (46%),
CD79a+, HLADR+, IgMc negativo,
expresion aberrante de CD13+ y
FISH para t(9;22) negativo; com-
patible con LLA preB de riesgo
alto por hiperleucocitosis. Recibié
quimioterapia de induccién con
fase A de R-HyperCVAD con lo
que logré remisién completa y
posteriormente recibié la fase B
de R-HyperCVAD. En septiembre
del mismo afio present6 edema
palpebral y parotidea bilateral (que
semejaba un cuadro de enferme-
dad relacionada a 1gG4), ademas
de lesiones en piel. Por tomografia
se encontré importante aumento
de volumen de parétidas sugestivo
de infiltracién. Se tomaron biopsias
de piel y glandula lagrimal, ambas
con reporte histopatolégico de in-
filtracién por LLA, CD20+, CD10+,
TdT+; se tomd nuevo AMO el cual
se encontré con 26% de blastos
documentandose la Tra recaida
medular y extramedular. Se le ofre-
cié tratamiento con R-HyperCVAD
aumentado, logrando la segunda
remisién completa. Actualmente
se encuentra en remision, con el
mismo esquema de tratamiento
y en protocolo para trasplante de
células progenitoras hematopo-
yéticas alogénico con donador
HLA idéntico. Conclusiones. Esta
paciente demuestra la presentacién
de leucemia cutis en asociacién
con LLA de linaje B en poblaciéon
adulta; lo cual es extremadamente
rara tomando en cuenta que solo
existen reporte de casos en la li-
teratura y la mayoria de ellos son
en la poblacién pediatrica o de
novo debutando como leucemia
cutis aleucémica. Para nuestro
conocimiento es el primer caso
reportado de leucemia en piel,
parétida y glandula lagrimal como
manifestacién de recaida de LLA B
filadelfia negativo.

807 Efectos adversos gastroin-
testinales por micofenolato
postrasplante de médula ésea
Morales-Coronado V

Hospital Angeles Pedregal, Ciudad
de México

Objetivo. Presentar el caso de
una complicacién poco frecuente
asociada a micofenolato durante
el tratamiento inmunosupresor
postrasplante haploidéntico en
un paciente en edad escolar con
leucemia linfoblastica aguda.
Antecedentes. Los farmacos inmu-
nomoduladores se utilizan como
tratamiento en la prevencién de re-
chazo al injerto y de la enfermedad
injerto contra hospedero (EICH).
El micofenolato de mofetilo es un
inhibidor de la inosin monofosfato
deshidrogenasa, dentro de sus efec-
tos adversos se reportan trastornos
intestinales entre los que se deben
de diferenciar distintos diagnésticos
diferenciales como: enfermedad
inflamatoria intestinal, enterocolitis
isquémica y EICH. Presentamos un
caso de toxicidad gastrointestinal
por micofenolato. Caso clinico.
Masculino de 10 afios, con leuce-
mia linfoblastica aguda de 7 anos
de evolucién CR3. Ingresa al Hos-
pital Angeles Pedregal en segunda
recaida a médula ésea, logrando la
remisiéon con la induccién y con-
solidacién con esquema IDA-FLAG
y trasplante de médula ésea. Por
ausencia de donador idéntico se
realizé un trasplante haploidéntico
con fuente de médula 6sea de do-
nador paterno sin movilizacién, con
dosis CMN 7.86x108/kg, CD34+
4.93x106/kg. Inici6 tratamiento in-
munomodulador con micofenolato
de mofetilo (18mg/kg/dia, niveles de
MFA 0.53), tacrolimus (1mg/24h)
y profilaxis antimicrobiana. En el
dia +10 post-trasplante presenté
sindrome diarreico agudo presen-
tando 4-5 evacuaciones por dia,
semipastosas, con restos alimenti-
cios, sangre macroscépica y moco
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abundante, sin fiebre durante 1
semana, se realizé colonoscopia
con toma de biopsias que de-
mostraron datos compatibles con
colitis por inmunosupresores. Se
suspendi6é micofenolato y se cam-
bié por ciclosporina. Al segundo
dia de haberlo suspendido, remitié
la sintomatologia gastrointestinal.
Conclusiones. El micofenolato de
mofetilo se metaboliza a acido
micofendlico, el cual es respon-
sable de la presencia de diversos
efectos adversos. La incidencia
de presentacion es del 3-10%, los
mas frecuentes: nausea, hiporexia,
diarrea y vémito (45%). El estudio
histopatolégico es fundamental
para el diagnéstico diferencial ya
que los cambios gastrointestinales
histolégicos semejan a cambios
ocurridos en enfermedad injerto
contra huésped, enfermedad intesti-
nal inflamatoria y colitis isquémica.
Los cambios histopatolégicos repor-
tados en este caso fueron lesiones
en parche de ileon terminal con
deplecién del tejido linfoide y au-
sencia completa de placas de Peyer,
mucosa de colon con infiltrado
inflamatorio crénico y formacion de
pseudogranulomas, erosion del epi-
telio superficial y atrofia de criptas.
Usualmente no es comun realizar
el diagndstico de colitis asociado
a micofenolato por histopatologia,
este caso en particular se presentd
con fiebre y niveles séricos subte-
rapéuticos de micofenolato, por
lo que al apoyarnos en el estudio
endoscépico/histopatolégico se
descartaron otras patologias que
cambiarian el manejo.

812 Anomalia de Pelger-Hiiet:
presentacion de tres casos
Ceballos-Lépez AA, Echeverria-
Benitez AJ, Villanueva-Martinez Y,
Tello-Canché |

Biomédicos de Mérida

Objetivo. Describir los hallazgos
encontrados en frotis de sangre
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periférica de dos muestras de san-
gre provenientes de una nifia de 6
meses de edad y su hermana de 2
afios a las cuales se realizé cito-
metria hemdtica. Antecedentes. La
anomalia de Pelger-Hiiet (APH) es
una condicién hereditaria benig-
na que afecta a la morfologia de
todos los leucocitos, y de manera
mas evidente a los granulocitos.
Se caracteriza por la presencia de
neutréfilos con nicleo hipolobu-
lado. Este desorden se transmite
de manera autosémica dominante
y se debe a la presencia de muta-
ciones en el gen del receptor de
[amina B, proteina involucrada en
el mantenimiento de la membrana
nuclear. Caso clinico. Se obtuvo
muestra de sangre total con EDTA
de dos hermanas de 6 meses y 2
anos de edad, quienes acudieron
al laboratorio con diagnésticos
de neumonia vy sinusitis, respec-
tivamente. Se realiz6 citometria
hemdtica y conteo diferencial en
frotis tefiido con Wright. Tras el
hallazgo de las anormalidades leu-
cocitarias, las células se clasificaron
segln la morfologia nuclear. Los
resultados fueron comunicados al
médico tratante y a los padres de
las menores. Se procedi6 a realizar
los mismos estudios a ambos padres
para establecer el diagnéstico de
APH. Los resultados de la citometria
hematica se encontraron dentro de
los intervalos biolégicos de referen-
cia para la hermana mayor; mientras
que la mas pequefa presenté trom-
bocitosis con valor de plaquetas
727000/uL. La observacién del
frotis revel6 la presencia de 14% de
neutréfilos con nicleo unilobulado
y 29% con ntcleo bilobulado para
la hermana mayor. Mientras que la
menor, presenté 22% con nicleo
unilobulado, asi como 25% con
nucleo bilobulado. Por su parte,
la mama presenté 55% con nd-
cleo bilobulado. El papa present6é
cuenta diferencial de leucocitos y
observacién morfoldgica normales.

Conclusiones. Se observé la pre-
sencia de neutréfilos con anomalia
Pelguer-Hiet en los frotis de sangre
periférica de 3 muestras, proceden-
tes de una mujer de 32 anos y de sus
2 hijas de 6 meses y 2 afios de edad.
No se observaron estas anomalias
en los neutréfilos del padre. Este
hallazgo permite establecer que las
ninas poseen un rasgo heterocigoto
para la anomalia Pelguer-Hiet. En
México, no hay reportes de casos
de APH desde 1992, siendo ésta la
octava familia en identificarse, y la
primera en el estado de Yucatan.

813 “Sangre de oro”: hallazgo alta-
mente inusual, un reto diagnéstico
y terapéutico. Sindrome de Rh nulo
en una joven puérpera
Rojas-Sotelo RM, Robles-Rodriguez
A, Lomeli-Guerrero A, Pérez-Ba-
nuet-Sucedo D, Pérez-Escamilla GA,
Michel-Viniegra FG, Lozano-Valdivia
J, Lépez-Sanchez MC, Orozco-
Jiménez KI, Gémez-Vdzquez OR,
Otanez-Arce M, Guzman-Hernan-
dez AE, Best-Aguilera CR

Hospital General de Occidente, SS),
Guadalajara, Jal.

Introduccién. Los eritrocitos del
sindrome Rh nulo carecen de los
epitopes antigénicos del sistema Rh,
incluyendo el Landsteiner-Weiner.
Los individuos que poseen este
raro fenotipo tienen un defecto
en la membrana de las células
rojas asociado a grados variables
de estomatocitosis, esferocitosis,
fragilidad osmoética aumentada y
anemia hemolitica. Aunque la en-
fermedad por Rh nulo es rara, con
una incidencia estimada de 1 en 6
millones de individuos, es de consi-
derable interés debido a que indica
que ciertos antigenos del sistema
Rh juegan un importante papel en
la estructura y funcién del eritrocito
y su membrana. Aqui se describe el
caso de una joven puérpera con ésta
condicién que constituyd un reto
diagndstico y terapéutico. Objetivo.

Documentar uno de los muy escasos
casos mexicanos del sindrome Rh
nulo. Material y métodos. Mujer
de 19 afos, Originaria de Puruan,
Michoacan, y residente de Gua-
dalajara, Jalisco. Sin antecedentes
patolégicos de importancia, hemo-
tipo conocido: 0 negativo. Gesta 1,
para 1, transfusiones previas nega-
das, control prenatal irregular, en
tratamiento con hierro y acido félico
a partir del 4to mes de gestacién.
Acudié al servicio de Toco cirugia
por presentar embarazo de 39 se-
manas con ruptura de membranas 4
horas previas, sin actividad uterina,
sin sangrado transvaginal y con
buena movilidad fetal. Se obtuvo via
vaginal producto dnico, vivo, mas-
culino de 3650 gramos, con fenotipo
O positivo. Posterior al parto se
acentu6 el sindrome anémico en la
paciente y se documenté hemoglo-
bina 5 g/dL, por lo que se solicitaron
pruebas de compatibilidad para
soporte transfusional, reportdndose
todas las unidades incompatibles.
Resultados. En la sangre periférica se
observé estomatocitosis y esferocito-
sis. El trabajo inmunohematolégico
determiné un fenotipo Rh nulo. La
prueba de Coombs directo en el pro-
ducto fue positiva ++. Una bdsqueda
nacional permitié localizar dos do-
nadores en el estado de Guanajuato,
con lo que se resolvi6 el sindrome
anémico de la paciente. Conclusio-
nes. Este caso ilustra un sindrome
de Rh nulo en una condicién clinica
comprometida asi como la dificultad
logistica para proporcionar soporte
transfusional y es explicito en cuanto
a las manifestaciones clinico-pato-
l6gicas de la entidad. De acuerdo
a las estadisticas epidemioldgicas
para una poblacién de 120 millones
de mexicanos deben de existir 20
casos en connacionales. No todos
ellos necesariamente del grupo O
ni tampoco en condiciones de ser
donadores, lo cual estrecha las op-
ciones transfusionales en este caso
particular.
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830 Pancreatitis aguda y sindrome
urémico como presentaciéon de
mieloma miiltiple
Guajardo-Aguilar EE, Gonzalez-
de la Rosa A, Castillo-Ordonez A,
Razo-Hernandez GE

Centro Médico ISSEMYM, Ecatepec

Objetivo. Mostrar la importancia
del abordaje completo en pacientes
con insuficiencia renal crénica sin
factores predisponentes y mdltiples
patologias de presentacion. Ante-
cedentes. El mieloma miiltiple es
una neoplasia caracterizada por la
proliferacién de células plasmaticas
en la medula ésea, con la produc-
cion tipica de inmunoglobulina
monoclonal; resultando en destruc-
cién 6sea, formacion de lesiones
osteoliticas, osteopenia, fracturas
patolégicas, anemia, hipercalcemia
y lesién renal aguda. Representa
el 1% de todos los canceres y
mas del 10% de las neoplasias
hematologias en EU, teniendo una
incidencia de 4-5 por cada 100000,
mas baja en poblacién mexicana,
frecuencia mayor en hombres que
en mujeres (1.4:1) edad media de
presentacién a los 66 afos. Caso
clinico. Masculino 52 afos ini-
cia con dolor en regién toracica
hace 8 meses tras levantar objeto
pesado, dolor lumbar de 3 meses
en regién lumbosacra; 15 dias
previos a su ingreso presente dolor
en epigastrio lancinante intensidad
7/10 que se irradia en hemicintu-
rén, intermitente, acompanado de
nausea y vomito, sin atenuantes,
incrementando en intensidad a
9/10; paraclinicos con elevacion de
enzima pancredticas, a su ingreso
con acidosis metabélica severa y
sindrome urémico colocandose
catéter Mahurkar e inicio de hemo-
didlisis. TAC de abdomen donde se
reporta edema a nivel pancredtico
y lesiones liticas en cadera, colum-
na y arcos costales, fracturas por
compresién a nivel de t10y a nivel
de 5. Valorado por el servicio de

hematologia realizando aspirado
de medula 6sea observando hasta
un 42% de células plasmaticas con
imagen morfolégica que sugiere
mieloma miltiple. Conclusiones. La
elevacién de enzimas pancreaticas
en enfermedad renal crénica es
rara con valores 3 veces el limite
superior normal, se sabe que la
elevacion de amilasa sérica esta
relacionada con neoplasias como
el mieloma miltiple; en este caso
la amilasa sérica presenta elevacién
discreta, pero lipasa sérica 15 veces
el limite superior aunado a la clinica
e imagen compatibles con cuadro
de pancreatitis aguda; presenta
insuficiencia renal crénica con
sindrome urémico como manifesta-
cién inicial obliga a la realizacion
de abordaje diagnéstico y debido
a la presencia de lesiones liticas
Oseas se sospechd la presencia de
mieloma mdltiple, realizandose de-
terminacion de B2 microglobulina
siendo esta elevada y realizandose
confirmacién con la presencia de
un porcentaje elevado de células
plasmaticas en el aspirado de la
medula 6sea. De acuerdo al sistema
internacional de estadificacién el
nivel de B2 microglobulina lo cla-
sifica con estadio Il con una media
de supervivencia de 22 meses.

831 Trasplante alogénico de un
solo donador en gemelos idénticos
con leucemia mieloblastica aguda
Cantd-Moreno M, Corolla-Salinas
M, Santacruz-Esparza E, Gonzélez-
Llano O, Castillo-Lartigue A
Hospital Universitario Dr. José E
Gonzalez, Universidad Autbnoma
de Nuevo Leén, Monterrey, NL

Objetivo. Presentar los casos de dos
lactantes mayores. Gemelos idén-
ticos, con LMA concordante que
fueron sometidos a un trasplante
de células hematopoyéticas (TCH)
donde su Unica hermana fue la
donadora para ambos procedimien-
tos. Antecedentes. Las leucemias
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agudas representan el 30% de las
enfermedades neoplasicas en me-
nores de 15 anos de edad, el 20%
de ellas corresponden a leucemia
mielobldstica aguda (LMA). La
leucemia concordante se refiere
a aquella que ocurre en gemelos
idénticos. Se han demostrado alte-
raciones genéticas idénticas. Caso
clinico. Gemelo 1, masculino de 2
afios, con diagnéstico de LMA en
abril del 2015, con t 2:11 como
alteracion citogenética que recibié
4 ciclos de quimioterapia. La en-
fermedad minima residual (EMR)
post induccién y pre trasplante fue
de 1.3% y 1.4% respectivamente.
Gemelo 2, se efectué el mismo
diagnéstico dos semanas después
de su hermano, recibi6é el mismo
esquema de quimioterapia y las
EMR post induccién y pre tras-
plante fueron de 1.3% y <0.01%,
respectivamente. Ambos recibieron
un régimen de acondicionamiento
mieloablativo con ciclofosfamida
a 350 mg/m?/dia por 3 dias, fluda-
rabina a 25 mg/m?%dia por 3 dias
y busulfan a 3.2 mg/kg/dia por 3
dias. Su Unica hermana resulté
compatible en su HLA y después de
la administracién de FEC-G por 5
dias, se le colocd un catéter central
para la recoleccién por aféresis de
las CH, infundiéndose 6x10°xkg
de peso el dia de la recoleccién al
primer gemelo y la misma cuenta
de células CD34 al segundo gemelo
previa descongelacién diez dias
después. La profilaxis para EICH
fue con metrotexato a 5 mg/m? los
dias 1,3 y 5 y ciclosporina a 5 mg/
kg/dia. El prendimiento de neutré-
filos y plaquetas fue el dia +25 sin
requerimientos transfusionales ni
hospitalizacion en el primer caso y
en el dia + 18 con un internamiento
de tres dias por neutropenia febril
y sin transfusiones en el segundo
paciente. Los estudios de quime-
rismo en el dia +30 fueron de 90%
en el G1y 92% en el G2. Actual-
mente ambos estdn sin datos de
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EICH, con biometrias hematicas
normales en sus dias +56 y +46
respectivamente. Conclusiones.
Fue posible llevar a cabo el TCH
en ambos pacientes con una sola
estimulacién y recoleccién de CH,
sin transfusiones y practicamente de
manera ambulatoria.

832 Traslocaciones complejas con
13922 podrian asociarse a toxicidad
y pobre respuesta a imatinib en
pacientes con leucemia mieloide
crénica. Reporte de casos
Tuna-Aguilar E

Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran,
Ciudad de México

Objetivo. Presentar tres casos de
leucemia mieloide crénica (LMC)
con t(3,9;22) en tratamiento con IM.
Antecedentes. La LMC est4 carac-
terizada por la t(9;22). Hay pocos
casos reportados de traslocaciones
complejas que la acompafan
consideradas de ruta menor y que
pueden involucar varios cromoso-
mas. Una en especial, la t(3;9;22) ha
sido reportada en 10 pacientes con
LMC cuya presentacién y curso de
la enfermedad ha sido agresivo. En
un Unico estudio (2008) se presen-
tan dos casos tratados con imatinib
(IM) con pobre respuesta al mismo;
un solo caso fue escalado a dasa-
tinib sin éxito. Caso clinico. No.1
Femenino de 23 afos, diagnostica-
da de LMC en fase acelerada (FA),
al ingreso leucocitosis (493000/
ul) y trombocitopenia (65000/uL);
cariotipo (CG) con t(3,9;22) en
100% de las metafases; EUTOS: alto
riesgo. Inicié IM 600mg/dia. Al mes
de tratamiento present6 toxicidad
hematoldgica grado Ill que requirié
suspension de IM por 4 semanas,
después de varios intentos de rei-
niciar la misma dosis, la mdxima
dosis tolerada fue 300mg, con lo
que paciente logré una respuesta
citogenética parcial (RCGP), des-
apareci6 el cromosoma 3 y persiste

t(9;22). No cuenta con donador
HLA idéntico y se encuentra en
bisqueda de apoyo con ITKs de se-
gunda generacion (2G-ITKs). No.2
femenino de 52 afios, ingresada con
diagnéstico LMC en FA por baso-
filia 20%, leucocitos: 314000/uL,
plaquetas 185000/uL; GC t(3;9;22)
(925;934;q11.2) en 100% de las
metafases. EUTOS: alto riesgo.
Inici6 IM 600 mg/dia; pese al logro
de RCg completa 12 meses nunca
logré respuesta molecular mayor
(RMM); presentd recaida citogené-
tica a los 18 meses con lo que se
escalé IM a 800mg/dia sin respues-
ta. Recientemente inicié nilotinib
800mg/dia. No.3 Femenino de 60
anos diagnosticada de LMC en fase
cronica; leucocitos: 313,000xmm?,
Plaquetas: 540xmm?, basdfilos:
5%. EUTOS: bajo riesgo. CG: t(3;9)
(921;922),4(9;22)(q34;q11.2). Inicié
IM 600 mg/dia, presenté toxicidad
hematolégica [II/IV (OMS); después
de varios intentos de reiniciar 600
mg, la maxima dosis tolerada fue
300 mg, nunca logré RCgC. No
candidata a alotrasplante por edad
y no ha logrado conseguir 2G-ITKs.
En ningtn caso se realiz6 mutacio-
nes en ABL-cinasa. Conclusiones.
Esta es la segunda ocasién en la
que se evidencia que IM en prime-
ra linea puede causar respuestas
pobres condicionadas por la dosis
(pacientes 1y 3) o simplemente por
la presencia del Cromosoma 3, mas
toxicidad (caso No.1 en paciente
joven). Por la baja frecuencia se
requiere de un estudio multicén-
trico que incluya la relacién entre
presencia del cromosoma 3, bandas
involucradas (que son diferentes en
casos reportados y en el presente) y
transcritos afectados.

840 Trombocitopenia inducida
por heparina, un reto diagnéstico
y terapéutico

Alvarez-Faviel LK

Centro Médico Nacional Siglo XXI,
IMSS, Ciudad de México

Obijetivo. Tener en cuenta esta enti-
dad diagnostica con la finalidad de
instaurar el tratamiento adecuado y
de manera oportuna, para asi evitar
complicaciones fatales. Anteceden-
tes. La trombocitopenia inducida
por heparina (HIT) es una entidad
rara, ocurriendo en 1 de 5000
hospitalizados, caracterizada por
produccién de complejos inmunes
que inducen consumo plaquetario,
paradéjicamente resultando en
trombosis. Existe un sistema de
evaluacion para determinar la pro-
babilidad diagnéstica de HIT, con 4
variables: cifra de plaquetas (0-2 pa-
cientes), tiempo de evolucién (0-2
pacientes), trombosis (0-2 pacien-
tes), otra causa de trombocitopenia
(0-2 pacientes), considerandose 4
puntos o mas como clinicamente
significativo. Presentamos un caso
de paciente con trombocitopenia
post-exposicién a HBPM, con
puntaje diagnéstico alto para HIT.
Caso clinico. Mujer de 49 anos,
portadora de HAS y DM2 con ade-
cuado control. Sin antecedentes
familiares o personales de trombo-
sis. Inicia el 24-Julio-15 con dolor
y aumento de volumen en MPI por
lo que el 01-agosto-15 decide acu-
dir a HGZ de donde es referida. El
mismo dia valorada por Angiologia
de este Hospital, concluyendo con
USG doppler TVP. Inicia manejo
inmediato con enoxaparina, como
puente para AVK. El 05-agos-15
presenta desaturacién y taquicardia.
Con angioTAC se confirma TEP
aguda. Los laboratorios demuestran
trombocitopenia de 28,000. Su
evolucién fue térpida con aparicion
de flegmasia cerilea dolens en
miembro afectado, por lo que se
envia a esta unidad, corroborando
trombocitopenia grave por labora-
torio y FSP. Por descenso >50% en
cifra plaquetaria, posterior a 5 dias
de exposicién a HBPM, recidiva de
trombosis en MPl 'y TEP se sospeché
diagnéstico de HIT con 8 puntos
en la escala diagnéstica. Se decide
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suspender warfarina, enoxaparina
e inicia apixaban 5 mg cada 12
horas. El MPI requirié amputacién
supracondilea el 14-agosto y rei-
nicia apixaban el 15-agosto. Una
vez documentada la recuperaciéon
plaquetaria (12 dfas posteriores a la
suspension de la HBPM), se decide
reiniciar Warfarina, misma que con-
tinua actualmente. Conclusiones.
Paciente quien debuta con TVP,
se inici6 manejo con enoxaparina
como puente para AVK. Presenté
nuevo evento trombdtico y des-
censo de la cifra plaquetaria con
alta sospecha de HIT por tiempo
de evolucién (2 pacientes), cifra
plaquetaria (2 pacientes), trombosis
(2 pacientes) y ausencia de causas
de trombocitopenia (2 pacientes) .
Se suspende manejo con HBPM y
AVK, se cambia a inhibidor directo
del factor Xa (apixaban), al recu-
perar cifra de plaquetas se reinicia
AVK. Es de suma importancia tener
presente la HIT en pacientes con
HBPM vy el riesgo trombdtico que
conlleva, pudiendo emplear los
nuevos anticoagulantes.

841 Caso clinico linfoma de Hod-
gkin con diagnéstico diferencial
de histiocitosis de células de Lan-
gerhans

Cano-Leén AML, Ramos-Salazar
P, Rodriguez-Gonzalez MG, Her-
nandez-Caballero A, Vela-Ojeda J,
Rodriguez-Gonzélez MG

Centro Médico Nacional La Raza,
IMSS, Ciudad de México

Obijetivo. Dar a conocer un caso de
coexistencia poco frecuente entre
dos entidades que caus6 dificultad
diagndstica. Antecedentes. Existen
pocos casos reportados de asocia-
cién entre histiocitosis de células de
Langerhans y enfermedad de Hod-
gkin, con 0.3% de oportunidad de
encontrar dicha asociacion segin
lo publicado. Caso clinico. Se trata
de masculino 24 afios de edad, sin
antecedentes de relevancia. Inicia

padecimiento en abril 2014 con dis-
nea progresiva, se identifica tumor
voluminoso mediastinal, del que
se realiza biopsia por mediastinos-
copia resultando neoplasia positiva
para CD1A S100 (positivo débil)
CD15 CD30 (positivo focal) con
un Ki90% y negativa para CD20,
CD3, BCL2, BCL6, ALK1, conclu-
yendo diagnéstico de histiocitosis
de células de Langerhans en mayo
de 2014. Inicié tratamiento con mi-
toxantrone, ifosfamida, etopésido,
alcanzando respuesta parcial por
lo que recibi6 radioterapia 36Gy
en 20 fracciones en febrero 2015,
alcanzando remisién completa.
Posteriormente, en abril 2015 se
detecté adenomegalia cervical de
4x4 cm con crecimiento progresivo;
por posible recaida se realizé biop-
sia 6sea y gammagrama 6seo sin
encontrar datos de infiltracién, en
tomografia de control se encontra-
ron adenopatias en mediastino con
ganglios de 22 mm, en axilas de 10-
13 mm y hepatomegalia a expensas
de I6bulo derecho que llegaba hasta
cresta iliaca. El estudio histopatol6-
gico de adenomegalia cervical fue
reportado como Linfoma de Hod-
gkin variedad esclerosis nodular.
Debido a la discrepancia entre el
diagnéstico de ambos histopatol6gi-
cos se realiza revision de laminillas
de concluyendo que el tejido del
tumor mediastinal y del ganglio
cervical correspondieron a linfoma
Hodgkin clasico esclerosis nodular
variante sincitial y ganglio linfatico
residual con hiperplasia paracor-
tical nodular y proliferacién de
células de Langerhans compatible
con linfoadenopatia dermatopatica
con inmunohistoquimica positiva
para CD30 CD15 vy positividad
focal para CDTA y LANGERINA,
negatividad para CD45, CD20, CD3
y LMP-1. La tumoracién cervical
se catalogé como voluminosa por
lo que se otorgd estadio clinico
IVBx por hepatomegalia, inici
tratamiento en noviembre 2015
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con EBVD con reduccién en 90%
posterior a un ciclo de quimiote-
rapia. Actualmente se continta
tratamiento con quimioterapia.
Conclusiones. La histiocitosis de
Langerhans puede presentarse de
forma variable con afeccién de piel,
hueso y en muy raras ocasiones
o6rganos linfoides, pulmén o tubo
digestivo. Es infrecuente su presen-
cia con otras neoplasias malignas,
aunque puede estar asociada con
linfoma de Hodgkin; pudiendo
presentarse antes, después o bien
coexistir ambas neoplasias. La pre-
sentacién clinica del paciente con
tumor mediastinal y adenomegalias
en el contexto de una histiocitosis
de Langerhans originé la revision
exhaustiva del caso.

842 Reporte de 5 casos clinicos de
mieloma muiltiple con infiltracién
a sistema nervioso central
Nolasco-Medina D, Espinoza-
Zamora R, Labardini-Méndez J,
Aguilar-Rodriguez M, Rios-Con-
treras |, Veldzquez-Figueroa J,
Torres-Flores |

Instituto Nacional de Cancerologfa,
Ciudad de México

Objetivo. Reporte de 5 casos de
pacientes con mieloma multiple
(MM) e infiltracién a SNC en el
Instituto Nacional de Cancerolo-
gia. Antecedentes. La infiltracion
a SNC por MM tiene baja inci-
dencia, con reportes de 1 al 3%
de los casos. Actualmente no hay
estudios prospectivos concernien-
tes a diagnostico o tratamiento;
la serie mds grande reportada
se realizé en 2007 por un grupo
holandés (109 pacientes) y fue
una revisién multicéntrica. Caso
clinico. Se describen 5 casos de
pacientes con MM y AT en SNC,
cuatro de ellos con plasmocitoma
infiltrante y uno con infiltracién
meningea. Las caracteristicas de-
mograficas fueron las siguientes; 3
masculinos y 2 femeninos, rango
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de edad de 36 a 70 anos (media
de 58), la presentacion clinica fue
muy heterogénea, sin embargo en
su mayoria presentaron cefalea,
confusion y alteraciones visuales,
3 subtipos fueron 1gG y 2 IgA, 4
con expresién de cadenas ligeras
kappa y uno con lambda, dos
con ISS 'y tres con ISS 11I; en 4 de
los casos las lesiones fueron bien
caracterizadas por RM y uno re-
quirié de PL con inmunofenotipo
aberrante para su diagnéstico. Los
4 pacientes con afectacion inicial
por plasmocitoma recibieron tra-
tamiento a base de radioterapia
(30Gy fraccionados) asi como
esquema de talidomida/dexame-
tasona/carfilzomib (promedio de
6 a 9 ciclos), uno de los pacientes
anteriores cambio de bortezomib
a carfilzomib por progresion; en el
caso del paciente con infiltracién
meningea debido a que no tuvo
presentacién inicial con sintomas
neurolégicos, recibié esquema
primario a base de talidomida/
dexametasona con posterior ad-
ministracién de carfilzomib + RT
paliativa. En cuestién de respuesta
al tratamiento 2 pacientes tuvieron
enfermedad progresiva, con una
defuncion, dos lograron MBRP a
los 3 meses y uno de los anteriores
RC a los 6 meses con envié a TAu-
CPH; finalmente el paciente con
infiltracién meningea al momento
se encuentra alin en tratamiento
con RT e inmunoterapia y tiene
pendiente su evaluacién. En razén
de supervivencia, dos pacientes
superaron los 6 meses de vida
(media de 6.7 meses); registrando
la Gnica defuncién a los 9 meses.
Conclusiones. En general los pa-
cientes afeccion en SNC tienen
mal pronéstico, se reportan en la
literatura SG de 2 a 4 meses; noso-
tros observamos SG mayores, sin
embargo, se reconoce que el ni-
mero de pacientes es bajo, aunque
cabe recordar que la incidencia de
esta presentacién es baja.

849 Linfohistiocitosis hemofago-
citica, una rara manifestacion de
histoplasmosis diseminada
Tena-Cano S, Rios-Ayala A, Fernadn-
dez-Martinez A

Centro Médico Nacional Siglo XXI,
IMSS, Ciudad de México

Objetivo. La histoplasmosis disemi-
nada se ha reportado como una rara
causa de este sindrome sobre todo
en pacientes inmunocompetentes.
Reportamos un caso de linfohis-
tiocitosis hemofagocitica inducida
por histoplasmosis diseminada de
presentacion atipica. Anteceden-
tes. El sindrome hemofagocitico o
linfohistiocitosis hemofagocitica es
una compleja y rara patologia que
resulta de la activaciéon inmune
anormal y excesiva de linfocitos
y macréfagos. Se caracteriza por
inflamacién grave resultado de la
sobreproduccién de citocinas y he-
mofagocitosis. Frecuentemente cursa
con fiebre, hepatoesplenomegalia y
citopenias, aunque en ocasiones la
presentacién clinica es atipica. Es
causado por multiples patologias
como infecciones, neoplasias, sin-
dromes reumatolégicos y estados
de inmunodeficiencia. Caso clinico.
Hombre de 16 afos, originario
de Chiapas, sin antecedentes de
importancia. Refiere ser hemotipo
O+, sin transfusiones previas, niega
uso de herbolaria, mielotéxicos,
buena ingesta de hematinicos. Es
valorado inicialmente por presentar
citopenias graves. Refiere iniciar su
padecimiento 8 meses previos al
presentar nédulos eritematosos lo-
calizados en extremidades inferiores,
fiebre intermitente de hasta 40°C y
pérdida de peso no intencionada.
Durante su evolucién manifestd
ademads epistaxis, gingivorragia, rec-
torragia y hematemesis cursando con
anemia grave y requiriendo hasta
18 concentrados eritrocitarios y 18
plasmas frescos congelados. A su
ingreso se identifica anemia grave,
trombocitopenia grave, prolonga-

cién de tiempos de coagulacién e
hipofibrinogenemia. A la exploracion
solo destaca hepatomegalia, con US
confirmando presencia de hepa-
toesplenomegalia. Frotis de sangre
periférica sin esquistocitosis o blastos.
Ferritina de 2300 mg/dl, hipertrigli-
ceridemia e hipofibrinogenemia.
En el aspirado de médula dsea se
observan hemofagocitos hasta 3 por
campo en mas de 20 campos, cum-
pliendo ademds 5 de los 8 criterios
propuestos para diagnéstico (fiebre
> 38.5 grados, esplenomegalia, >
2 citopenias, ferritina > 500 mg/
mL, y evidencia de hemofagocitos
en medula 6sea). Se maneja con
dexametasona e inmunoglobulina,
presentado pobre respuesta. Por per-
sistir febril se realizan mielocultivos
y nuevos extendidos de médula dsea,
con hallazgos compatibles con infil-
tracién por Histoplasma capsulatum,
iniciandose manejo con anfotericina
B, se establece manejo transfusional
con concentrados eritrocitarios,
concentrados plaquetarios, plasma
fresco y crioprecipitados. A pesar del
tratamiento evoluciona térpidamente
y fallece 3 dias posterior al inicio
de anfotericina B. Conclusiones.
Describimos un caso de linfohistio-
citosis hemofagocitica inducida por
histoplasmosis diseminada en un
paciente inmunocompetente, una
presentacion atipica y poco descrita
en la literatura, con desenlace fatal.
Este caso nos permite resaltar la
diversidad clinicas este entidad que
debe considerarse en el diagnéstico
diferencial, logrando diagnésticos
tempranos y tratamiento oportuno
que mejore el prondstico de esta
grave patologia.

858 Leucemia de linfocitos gran-
des granulares, subtipo células T.
Comportamiento agresivo. Reporte
de caso

Gudifo-Santos E, Mendoza-Torres
M, Ferndndez-Martinez A

Centro Médico Nacional Siglo XXI,
IMSS, Ciudad de México
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Obijetivo. Presentamos el caso de
un paciente con leucemia de lin-
focitos grandes granulares (LLGG)
subtipo células T con curso clinico
agresivo, con mala respuesta a mul-
tiples tratamientos. Antecedentes.
La LLGG es una proliferacién clonal
de linfocitos T citotéxicos CD3+ o
linfocitos NK CD3- que infiltran la
sangre periférica y la médula 6sea,
caracterizada por esplenomegaliay
citopenias, sobretodo neutropenia;
40% se asocia a enfermedades
inmunolégicas como artritis reuma-
toide. Puede ser LLGG de células
T, CD3(+) en el 85% de los casos,
con evolucion crénica e insidiosa
y sobrevida mayor a 10 afos y
LLGG de células NK, CD3(-), en el
15% restante, con comportamiento
agresivo. Caso clinico. Masculino
62 afos, acude a valoracién en
2014 por sindrome anémico, BH
de ingreso con Hb 11.9 g/dL, leu-
cocitos 945000/ul, sin diferencial,
plaquetas 35000/uL, se coloca CVC
y se realiza leucoaféresis con ade-
cuada respuesta clinica. USG con
reporte de hepatoesplenomegalia
(bazo 19 cm). AMO compatible
con leucemia linfobldstica aguda
e inmunofenotipo CD3++/CD5++/
CD7++/RCD4++/CD8++/CD16-/+,
CD56++, CD57++het, ZAP70+,
TCR alfa-beta+, compatible con
LLG-células T. Cariotipo 46XY. Ini-
cié quimioterapia con fase IA y IB
HCVAD, complicandose con neu-
tropenia febril. Tras recuperacion
hematolégica, persistiendo con
leucocitos >100000/uL, iniciandose
segundo esquema de quimiotera-
pia con CHOP, persistiendo con
hiperleucocitosis, reingresando
posteriormente por sintomatologia
neurolégica por enfermedad ce-
rebral multiinfarto secundaria a
padecimiento hematolégico. Poste-
riormente con hiperleucocitosis de
461,000 cel/mm?, dandose 32 linea
de tratamiento, dos ciclos con dosis
altas de metotrexate, 2g/m? SCT, con
disminucion en la cifra de leucoci-

tos y tamafio del bazo inicialmente,
con aumento posterior hasta 9 cm
por debajo del reborde costal. Pos-
teriormente ingresa por leucocitosis
de 448 mil, se dio manejo con
hidroxicarbamida, interferén pegi-
lado, metotrexate y prednisona, con
pobre respuesta, administrandose
ciclofosfamida por 3 dias, siendo
egresado con metotrexate oral 15
mg martes viernes y domingo, pred-
nisona 25mg, interferén pegilado
90mcg semanales, ciclosporina
100mg, y citorreduccion con citara-
bina 50 por 5 dosis, posteriormente
con leucocitosis de 380 mil, con-
tinuando manejo ambulatorio y
citorreduccién con citarabina 100
mg por 5 dosis ya que se encuentra
clinicamente estable pese a la pobre
respuesta al manejo. Conclusiones.
La LLGG-T es una enfermedad
rara, habitualmente tiene un curso
clinico indolente, sobrevida ma-
yor a 10 afios sin tratamiento. Se
han reportado casos de LLGG-T
con mala respuesta al tratamiento
siendo estos la minoria, como en
el caso del paciente. Por lo que
mas adelante una vez identificados
los factores prondsticos adversos
de la enfermedad se debe buscar
estandarizar el tratamiento en estos
pacientes.

861 Importancia del diagnésti-
co temprano en la evolucion y
pronéstico de la parpura trombo-
citopénica trombética
Ruiz-Esquivel J, Tena-Cano S, G6-
mez-Cortés S', Meillén-Garcia L
Centro Médico Nacional Siglo XXI,
IMSS, Ciudad de México

Obijetivo. Presentamos el caso de
una paciente con purpura trom-
bocitopénica trombética (PTT)
refractaria a PEX que presenta
respuesta completa a rituximab. An-
tecedentes. La PTT es una entidad
rara, con incidencia aproximada
de 6 casos por 1,000,000 al afo,
se caracteriza por trombocitope-
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nia secundaria a agregacién por
grandes multimeros de Factor Von
Willebrand (FvW), hemdlisis mi-
croangiopdatica y manifestaciones
neurolégicas, sin tratamiento, la
mortalidad alcanza el 90%, la cual
se reduce al inicio de tratamiento
tempranamente con Recambios
Plasmaticos Terapéuticos (PEX). En
los dltimos afios se han cambiado
los paradigmas de la fisiopatolo-
gia, diagnéstico y tratamiento de
la PTT, con implementacién de
nuevas estrategias terapéuticas
para la PTT refractaria y la recai-
da. Caso clinico. Femenino de 38
anos de edad, con antecedentes
de hipotiroidismo en manejo,
embarazo de 7 semanas de gesta-
cién, quien cursa con alteraciones
neurolégicas, trombocitopenia
de 20000/uL, anemia normociti-
ca normocrémica, inicialmente
considerandose trombocitopenia
y anemia por embarazo, es refe-
rida a tercer nivel para valoracién
hematoldgica. A su valoracion se
documenta trombocitopenia grave
de 4000/uL, anemia grave de 5.8 g/
dL, elevacion de DHL, bilirrubina
indirecta, por datos de hemdlisis se
solicita Coombs, el cual es negativo,
se realiza frotis de sangre periférica,
evidencidndose presencia de es-
quistocitos, se concluye como PTT,
por la gravedad y la naturaleza de la
enfermedad se decide colocar ca-
téter Mahurkar e iniciar tratamiento
con PEX y metilprednisolona a 125
mg cada 8 horas. Se descartaron
causas hematolégicas, neoplasi-
cas, reumatoldgicas e infecciosas,
estableciéndose diagnostico de
PTT asociada al embarazo. Se
realiz6 US con hallazgo de aborto
diferido. Inicia tratamiento con PEX,
alcanzando respuesta completa al
tercer recambio, se completan 5
recambios, manteniendo respuesta
completa, el dia 6 se difiere para
legrado uterino con curetaje y
aspiracion, el dia 7 se documenta
trombocitopenia con elevacién
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de DHL, inicidandose nuevamente
el PEX diario, se decide iniciar
rituximab a 375 mg/m2SC por 4
dosis, siendo considerada como
PTT refractaria, en esta ocasién
presenta respuesta completa sos-
tenida, misma que mantiene hasta
la actualidad. Se realiz6 un total
de 8 recambios plasméticos. Con-
clusiones. La PTT es una patologia
grave con alta mortalidad, con un
prondstico asociado al tiempo de
evolucién y diagnéstico oportuno,
el inicio urgente de tratamiento
de primera linea al momento del
diagnéstico se asocia con alta
sobrevida global, asi como el iden-
tificar refractariedad o recaida para
cambiar conductas terapéuticas, en
la actualidad se han establecido
nuevas lineas de tratamiento, el
rituximab se asocia a altas tasas
de respuesta completa incluso en
refractarias o recaida.

862 Parvovirus B19 asociado a ane-
mia en paciente con 2° trasplante
renal de donador vivo relacionado
(TRDVR)

Guzmén- Chores LO, Flores-Pa-
lacios A, Basagoitia-Gonzélez LE,
SanMartin-Uribe MA, Catarino-
Dircio A, Ledesma-De-la-Cruz C,
Carcia-Lee MT, Calderén-Meza EM,
Solis-Anaya L

Hospital General Regional No. 1
Carlos McGregor Sanchez Navarro,
IMSS, Ciudad de México

Introduccién. La aplasia pura de
serie roja (APSR) en pacientes pos-
trasplante renal, puede presentarse
por anticuerpos anti-eritropoyetina,
azatioprina, micofenolato de mo-
fetilo (MMF) y Parvovirus B19
(PV- B19) . En 2005 se report6 el
ler caso en México de APSR por
PV-B19 en paciente Pos-trasplante
renal. Objetivo. Reporte de caso
clinico de anemia asociada a PV
B19 en paciente con 2° TRDVR.
Material y métodos. Masculino
de 37 anos de edad, insuficiencia

renal crénica probablemente secun-
daria a glomerulonefritis crénica a
los 26 anos de edad, con dialisis
peritoneal (DP). TRDVR (padre) el
26 09 2006 , inmunosupresion:
Prednisona (PDN), MMF, sirolimus,
6 afios después disfuncion del
injerto, biopsia: microangiopatia
trombética activa y crénica, escle-
rosis focal y segmentaria secundaria
a sirolimus, suspendido, funcién
renal estable hasta junio del 2014,
deterioro de la misma sin respues-
ta a metilprednisolona, biopsia:
dafo tubulointersticial secundario
a probable leptospira, recibié
tratamiento, disfuncién crdnica
del injerto, con DP, 2° TDVR (tio)
28 08 2015 induccion con GAT,
CSA,PDN, MMF buena evolucion,
3 meses después Hb 7.5g/d| hto:
24%, VCM: 80 fl, CMH:28 g/dL
aplicacién de darbepoetina 300
ug, 2 semanas después con cor
anémico, Hb 3.2 g/dL, hto:10%,
VCM:80 fl, CMH:32.7g/dl, reticu-
locitos corregidos: 1.6%, plaquetas:
626000/uL, leucocitos: 27400/uL,
NTA. 22500/uL, LA. 1 780/uL, MA:
1620/uL. Valoracién por probable
sindrome mieloproliferativo. Resul-
tados. FSP: serie roja disminuida,
plaquetas aumentadas, linfocitos
atipicos, disgranulopoyesis leve. 1%
normoblastos. PFH, B12, folatos,
Fe sérico, hepatitis B,C,VIH, carga
viral CMV negativas. Urocultivo +
Enterococcus faecalis. Se envia PCR
para PV-B19. Endoscopia: gastropa-
tia eritematosa antral inespecifica.
AMO: C:2, M:2, grasa++/+++,
PNB:8 % , NB.10%, linfocitos ati-
picos, serie granulocitica normal
con granulaciones gruesas. BH:
hipocelularidad 5-10% de las tres
series. R: M:E: 1/1, DHL:400 (375
U/L) transfusién de 4 CE, Hb: 11%,
hto:34%, VCM:86 fl, CMH: 32.4 pg,
danazol, darbepoetina 22, se repor-
ta PV- B19 positivo por PCR, inicia
inmunoglobulina humana 400 U/
kg/d por 10 dias, un mes después:
hb 13.4 g/dL, Hto 42%, leucocitos:

9040/uL, plaquetas: 372000/ulL.
Conclusiones. La anemia pos-TRD-
VR puede ser APSR: por linfocitos
autoreactivos (linfocitos grandes
granulares T) por azatioprina, Ac’s
anti-eritropoyetina, MMF o infec-
cién por PV -B19, como se asocié
en éste caso. En MO hay ausencia
de serie roja, puede detectarse
también produccién disminuida
con inclusién del virus, esto en
combinacién con darbepoetina
podria explicar los hallazgos en MO
en éste caso. Se debe considerar
PV-B19 si hay anemia en pacientes
pos-TRDVR para adecuar tratamien-
to y preservar el trasplante.

873 Paciente con LMC Ph positi-
vo, con falla sibita a tratamiento,
manejado de manera exitosa con
TCPH

Gudino-Santos E, Delgado-Lopez N,
Medrano-Contreras |, Tena-Cano S
Centro Médico Nacional Siglo XXI,
IMSS, Ciudad de México

Objetivo. Presentamos un pacien-
te con diagndstico de leucemia
mieloide crénica (LMC) con falla a
dos lineas de tratamiento (imatinib
y nilotinib), sometido a trasplante
alogénico de células progenitoras
hematopoyéticas. Actualmente a 7
meses post-trasplante con respues-
ta citogenética completa (RCitC)
y respuesta molecular profunda.
Antecedentes. La LMC, es un tras-
torno mieloproliferativo, que surge
de una translocacién cromosémica
reciproca entre los cromosomas 9
y 22 [t (9;22) (q34;q11)], con la
consecuencia molecular de un gen
quimérico (BCR-ABL). Los inhibi-
dores cinasa de tirosin (ITK) han
cambiado drasticamente el pronds-
tico de estos pacientes. Sin embargo
algunos presentan falla al tratamien-
to y progresan a una fase acelerada
y/o crisis blastica. Actualmente el
trasplante de células progenitoras
hematopoyéticas (TCPH), es una
opcidén en pacientes en fases avan-
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zadas de la enfermedad, falla a dos
lineas de tratamiento y/o mutacio-
nes resistentes (T3151). Caso clinico.
Hombre de 37 afios edad quién se
diagnostic6 LMC CrPh positivo en
2006. Inicié imatinib 400mg/dia
en noviembre-2006, con lo cual
obtuvo Respuesta Hematoldgica y
Citogenética Completa. Sin embar-
go a los 22 meses, perdi6 respuesta
citogenética, con reaparicién de
CrPh en 15% de metafases. Se
decide cambio a nilotinib 400mg
cada 12hrs, previo estudio de
mutaciones (no detectables) en
jul-2010. Con este tratamiento
logré respuesta citogenética com-
pleta y respuesta molecular mayor
(RMM), como lo demuestra un
RT-PCR de feb-2014 en 0.0042%
IS. Sin embargo de manera inespe-
rada y rapida presenta pérdida de
respuesta molecular (21.23% 195),
citogenética (100% CrPh) y hema-
tolégica (leucocitos 45.3X109/L ).
Nuevo estudio de mutaciones (no
detectadas). Por lo anterior inicia
dasatinib 100mg/dia (no contamos
con tabletas de 70mg) el 16-agos-
to-14, y con este tratamiento logra
a los 6 meses (feb-15) RCitC, sin
RMM (BCR-ABL 0.112%,). Por con-
tar con donador HLA compatible,
se decide trasplante de células
madre hematopoyéticas. Recibid
acondicionamiento con BuCy 2 y la
infusién de CMH fue el 15-julio-15.
Como complicaciones secundarias
presenté enfermedad injerto en
contra del huésped (EICH) crénica,
cutdnea y hepatica, con adecuado
control con tratamiento inmunosu-
presor. Actualmente se encuentra a
7 meses post-TCPH, en tratamiento
con dasatinib 100mg/dia, mantiene
RCitC y logré respuesta molecular
profunda (4.5 log). Conclusiones.
En el caso de nuestro paciente con
falla a dos lineas de tratamiento,
progresion a fase acelerada (leuco-
citosis), se debe tener presente el
TCPH como una buna opcién tera-

péutica. Asi mismo nuestro paciente
ejemplifica que las mutaciones en
ABL Yy la evolucién clonal no son las
Unicas causas de falla a tratamiento.

880 Fase leucémica presentacion
inicial del linfoma T anaplasico
ALK-negativo. Reporte de caso
Rodas-Diaz CA

Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran,
Ciudad de México

Objetivo. Se describe un caso de lin-
foma de células grandes anaplasico
(ALCL por sus siglas en inglés) ALK-
negativo en fase leucémica como
presentacion inicial, su evolucion,
respuesta a tratamiento y revisién de
la literatura. Antecedentes. El ALCL
primeramente descrito en 1985, se
caracteriza por una neoplasia de cé-
lulas linfoides de estirpe T con patrén
sinusoidal. Tipicamente se asocia a
la presencia de t(2;5) la cual codifica
para la proteina de fusion NPM-ALK.
Una pequefia proporcién carecen
de la expresién de ALK lo que le
confiere pobre pronéstico. El ALCL
ALK-negativo es poco frecuente y
afecta principalmente ganglios con
una supervivencia a 5 afos de 33-
49%. La fase leucémica es inusual,
es debida a una extensiva infiltra-
cién de médula ésea (MO) y sangre
periférica (SP). Con solo 18 casos
reportados en la literatura, se tiene
poca experiencia en su tratamiento
(CHOP, H-CVAD, ICE han sido utili-
zados), la mediana de supervivencia
global es atin menor de entre 0-3
meses en la mayoria de casos. Caso
clinico. Masculino de 60 afios con
antecedente de tabaquismo y alco-
holismo desde los 13 afios. Diabetes
tipo 2 diagnosticada en 2002 con
mal apego a tratamiento. Su pade-
cimiento lo inicia el 6 de febrero de
2015, caracterizado por sintomas B
y adenomegalias a nivel cervical. A
la exploracion fisica destacaba la
presencia de adenopatias cervicales,
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axilares e inguinales de hasta 2 cm.
y hepato-esplenomegalia. La biome-
tria hematica con Hb de 13 g/dL, Hto
de 42%, leucocitos de 403x10%L,
linfocitos de 91% y plaquetas de
37x10%L, con niveles de DHL de
2532 UI/L. En el frotis de sangre se
observaron linfocitos con ntcleo de
aspecto cerebroide. Por citometria
de flujo de SP se report6 la presen-
cia de una poblacién linfoide con
expresion de CD3 y CD7, el resto
de antigenos negativos. Se realizé
tomografia axial computarizada con
presencia de adenopatias cervicales,
supraclaviculares, mediastinales,
hepatomegalia de 18cm en su eje sa-
gital y esplenomegalia con volumen
de 428cc. El estudio histopatolégico
del ganglio y biopsia de hueso con
infiltracién por ALCL ALK-negativo.
Se decidi6 el inicio de quimioterapia
esquema CHOP recibiendo un total
de 3 ciclos con posterior progresion
de la enfermedad, complicado con
proceso infeccioso a nivel pulmonar
y el paciente falleci6 el 20 de junio
2016.

Conclusiones. La expresion leu-
cémica del ALCL ALK-negativo, se
caracteriza por un cuadro clinico
agresivo, con poca experiencia en
cuanto a opciones de tratamiento y
supervivencias globales ominosas.
Con una supervivencia de 5 meses
en nuestro paciente.

882 Plasmocitoma extramedular
de tejidos blandos, presentacion
de dos casos

Nolasco-Medina D, Espinoza-
Zamora R, Labardini-Méndez /,
Rios-Contreras |, Aguilar-Rodriguez
M, Torres-Flores |, Velazquez-Fi-
gueroa |

Instituto Nacional de Cancerologia,
Ciudad de México

Objetivo. Presentacién de dos
casos de plasmocitomas de tejidos
blandos en el Instituto Nacional de
Cancerologia. Antecedentes. Los
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plasmocitomas de tejidos blandos,
corresponden a un tipo de presen-
tacion poco comin en los pacientes
con neoplasia de células plasmati-
cas, con una incidenciadel 1 al 3%
de los casos. Caso clinico. El primer
caso corresponde a un paciente
masculino de 36 anos, con cuadro
clinico de 9 meses de evolucion,
acudié con lesiones nodulares en
la regién supraclavicular derecha
(dimensiones 2x2 cm posterior au-
mento de 11x11cm de diametro),
las cuales presentaban ulceracion
y secrecion purulenta; se tomd
biopsia de la lesién con RHP de
neoplasia maligna de células plas-
maticas con restriccién de cadenas
ligeras lambda, BAMO negativo,
proteina monoclonal IgA, clasifi-
cacion ISS 111, tratamiento inicial a
base de talidomida/dexametasona/
carfilzomib (9 ciclos en total) mas
radioterapia a sitio involucrado
(30Gy en 10 fracciones), tuvo
progresion de la enfermedad con
actividad en SNC y sindrome me-
dular incompleto, se propuso a los 9
meses del diagndstico esquema de
quimioterapia sistémica intensiva,
administrando CHOP; sin embargo,
en dia +9 de la quimioterapia acude
con choque séptico secundario a
neutropenia febril, falleciendo de
complicaciones asociadas a sepsis.
El segundo caso corresponde a una
mujer de 45 afos que ingreso con
un padecimiento de 4 meses de
evolucién, presentacion inicial con
tumoracién en la regién esternal
(didmetro de 15x12 cm), se realizo
biopsia con RHP de plasmocitoma,
BAMO/AMO con infiltracién por
neoplasia de células plasmaticas,
se clasifico como mieloma multi-
ple de cadenas ligeras lambda mas
plasmocitoma toracico esternal
ISS 1, recibié tratamiento inicial
con talidomida/dexametasona/ci-
clofosfamida mds radioterapia con
electrones a sitio involucrado (20Gy
en 5 fracciones), posterior aparicién
a los 5 meses de lesiones dérmicas

en epigastrio (dimensiones de 6
X 4 cm) y satélites en cuadrante
interno de mama izquierda, por lo
que se propuso RT nuevamente en
sitio afectado mas probable inicio
de quimioterapia sistémica ante el
comportamiento agresivo. Conclu-
siones. El diagnéstico inicial de este
tipo de plasmocitomas depende de
la sospecha clinica, estos pueden o
no estar acompafados de alteracio-
nes clinicas y bioquimicas propias
del mieloma miiltiple; la literatura
reporta un comportamiento clini-
co muy heterogéneo en este tipo
de neoplasia, en este caso ambos
pacientes mostraron un comporta-
miento muy agresivo, con reporte
de una defuncién. Consideramos
es importante reportar de este tipo
de presentaciones debido a su baja
incidencia y diagnostico retardado
en muchas de las ocasiones.

885 Enfermedad de Bernard Soulier
de presentacion atipica
Calderén-Garcia |, Martinez-Murillo
C, Ramos-Penafiel C, Montafo-
Figueroa E, Castellanos-Sinco H,
Mosqueda Cruz R, Collazo-Jaloma ]
Hospital General de México, Ciu-
dad de México

Obijetivo. Informar la presentacion
atipica de un caso de enfermedad
de Bernard Soulier en la etapa
adulta. Antecedentes. La enfer-
medad de Bernard Soulier es un
trastorno plaquetario hereditario,
usualmente autosémico recesivo,
caracterizado por tiempo de sangra-
do prolongado, plaquetas gigantes
y trombocitopenia; frecuentemente
se confunde el diagndstico con una
trombocitopenia inmune primaria.
Clinicamente se caracteriza por
historia de epistaxis, gingivorragia
y plrpura asi como presencia de
hemorragia post trauma; en mujeres
se puede asociar con polimenorrea.
Las plaquetas en la enfermedad
de Bernard Soulier se caracterizan
por deficiencia de ristocetina la

cual refleja la interaccion de la
GPIb-IX-V/FVW. Una variante del
sindrome de Bernard Soulier es
Bolzano la cual se caracteriza por
tener presente la mutaciéon A156V
en la cual las plaquetas expresan
niveles normales de GPIB-IX-V pero
ésta es disfuncional y no se une al
FVW. Para confirmar el diagnéstico
de enfermedad de Bernard Soulier
se debe de contar con la ausencia
de agregacién plaquetaria indu-
cida por ristocetina y/o ausencia
de la GPIB-1X-V. Caso clinico.
Se trata de mujer de 40 afios de
edad con el Gnico antecedente de
importancia de hipermenorrea.
Inicia padecimiento actual en sep-
tiembre del 2012 con presencia
de trombocitopenia (14 FL). Con
base a la persistencia de trombo-
citopenia y plaquetas gigantes se
decide realizar pruebas de escruti-
nio para trombocitopatia. Con los
siguientes resultados: CP-31,000,
tiempo de hemorragia >10 minutos
y agregometria plaquetaria con con
autoagregacion: 0, ADP-67%, co-
lagena-79% vy ristocetina-7%. Con
estos datos se llega al diagnéstico
de enfermedad de Bernard Soulier.
Conclusiones. En la Clinica de He-
mostasia y Trombosis del Hospital
General de México se informa de
una presentacion atipica en una pa-
ciente adulta con esta enfermedad y
quien previamente habia sido diag-
nosticada como TIP. La enfermedad
de Bernar Soulier debe sospechare
en pacientes con presencia de trom-
bocitopenia y plaquetas gigantes, a
pesar de la ausencia de purpura.

886 Anemia hemolitica por anti-
cuerpos bifasicos en paciente VIH
positivo con enfermedad de Cast-
leman. Reporte de caso y revisién
de la literatura

Barrera-Carmona CC, Pérez-Gomez
KD, Rios-Contreras JG, Ramirez-
Ibargiien AF, Sanchez-Guerrero SA
Instituto Nacional de Cancerologia,
Ciudad de México
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Objetivo. La anemia hemolitica
autoinmune es una manifestacion
poco frecuente, la presencia de
anticuerpos frios y calientes es
excepcional. Antecedentes. La
enfermedad de Castleman se en-
cuentra con mayor frecuencia en
pacientes VIH, y se multiples ma-
nifestaciones multisistémicas, el
diagndstico de esta patologia su-
pone un alto indice de sospecha.
Caso clinico. Paciente masculino
de 49 afos de edad con antece-
dente de infeccién por VIH desde
marzo del 2013 con mal apego a
antiretrovirales por intolerancia,
Sarcoma de Kaposi cutdneo vy sifilis
diagnosticada en mayo de 2014.
Inicia su padecimiento actual 3
semanas previas a su ingreso con
malestar general, rinorrea hialina
y fiebre, al interrogatorio dirigido
disnea progresiva y pérdida de 7 kg
en dos semanas. A la exploracién
fisica ictericia +++, adenopatia
cervicales bilaterales 3cm y axilares
2cm, hepatomegalia y dermatosis
diseminada caracterizada por papu-
la violaceas. Estudios de laboratorio
al ingreso Hb 7.6 g/dL, Hto 21.7
%, leucocitos 5300/ul, neutrofi-
los 3100/ulL, linfocitos 1300/ul,
plaquetas 164000/uL BT 3.4 mg/
dL, BD 0.82 mg/dL, Bl 2.58 mg/
dL, DHL 334 UI/L, VDRL +, frotis
de sangre periférica anisocitosis,
++, poiquilocitosis ++, basofilia
difusa y macroplaquetas, 48 horas
después con deterioro respiratorio
elevacién de enzimas hepaticas y
anemia de 3.8 prueba de Coombs
directo positiva 1:16 con reactivo
poliespecifico y de 1:4 con el mono
especifico 1gG, autoanticuerpo
de Donath-Landsteiner negativo.
AMO reaccion eritrobldstica nor-
moblastos del 52%, con células
plasmaticas 12%, celularidad y
maduracion adecuada de todas las
lineas celulares. Conclusiones. Se
inicia tratamiento con clorambucil
de forma inicial se concluye que es
secundario a procesos infecciosos

con identificacion de bacteriemia
por Salmonella typhi, sospecha de P,
jirovecii y sifilis latente, el paciente
presenta mejoria discreta de las
cifras de hemoglobina. Por antece-
dente de sindrome linfoproliferativo
se solicita biopsia de ganglio con
reporte de Sarcoma de Kaposi
asociado a infeccién de HHV8 +
enfermedad de Castleman variante
mixta asociada a infeccion por
VVH8. En conclusion el paciente
presenté de fondo anemia hemo-
litica en el contexto de neoplasia
hematolégica por lo que ofrecié
tratamiento con CHOP ajustado. Si
bien el paciente presenté maltiples
complicaciones infecciosas, el de-
terioro ha estado perpetuado por la
enfermedad de base y los procesos
autoinmunes secundarios.

888 Remision completa tras uso
de mini-flag como terapia de baja
intensidad en LMA en un paciente
de edad avanzada

Leyto-Cruz F, Milan-Salvatierra A,
Barrios-Hernandez L

Hospital Adolfo Lépez Mateos,
ISSSTE, México

Introduccién. La leucemia mieloi-
de aguda (LMA) en los pacientes
de edad avanzada representa un
desafio terapéutico. su biologia es
heterogénea, las comorbilidades
y el estado funcional son facto-
res criticos relacionados con la
edad, frecuencias mds altas de
citogenética adversa y aberracio-
nes moleculares desfavorables son
mas comunes entre la poblacién
de edad avanzada, cambios farma-
cocinéticos y farmacodindmicos
resultan en una disminucion del
aclaramiento de drogas, provocan-
do una exposicion prolongada; la
disminucion de la competencia
inmune resulta en una menor to-
lerabilidad de infecciones; estas
variaciones son relevantes para el
prondstico y la eleccién del trata-
miento. Objetivo. Presentacion de
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caso de paciente con LMA de novo
con remisién completa tras uso de
mini-FLAG. Material y métodos.
Masculino de 72 afios con diagnds-
tico de LMA en mayo del 2103 con
68% de blastos en sangre periférica,
87% de blastos en medula 6sea
con fenotipo CD34:87%, HLA-
DR 92% CD33:85%,CD117:80%
MPO:98%, sin comorbilidades,
recibié tratamiento a base de ci-
tarabina SC 30mgsM2 x 10 dias,
fludarabina 40 mg/m2 por 3 dias,
en Ter ciclo, complicado con neu-
tropenia febril con foco pulmonar,
que requirié apoyo con trasfusional
de plaquetas vy filgastrim pegilado,
con recuperacion completa, conti-
nué ciclos mensuales subsecuentes
con citarabina 50 mg dia x 7 dias
y fludarabina 70 mg dia x 3 dias,
filgastrim pegilado 6 ug al dia
(+)7 de QT, por 8 ciclos de forma
ambulatoria sin requerimiento de
hospitalizaciones, con MO control
con 3% de blastos, recibi6é 4 ci-
clos mds con posterior vigilancia,
bimestral. Resultados. En remisién
hematolégica completa tras 33
meses de seguimiento con ultimo
AMO el 15 de diciembre del 2015
en remision completa y EMR por
inmunofenotipo con una poblacién
de 0.001 de blastos. Conclusiones.
Los pacientes mayores con LMA
que reciben quimioterapia inten-
siva tienen un prondstico adverso,
con una sobrevida a 5 afios de
aproximadamente 15%. Reciente-
mente se ha descrito beneficios de
un tratamiento paliativo con drogas
hipometilantes como 5-azacitidina
con una mediana de supervivencia
de 24 meses. El régimen FLAG vy
FLAG lIda, se han utilizado con
resultados alentadores en pacien-
tes con LMA de alto riesgo, SMD
o leucemia linfobldstica aguda
refractaria o en recaida, sin embar-
go estos resultan en alta toxicidad
incrementando la morbimortalidad
lo que dificulta su uso en pacientes
de edad avanzada. El uso de este
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esquema modificado podria resul-
taren una terapia eficaz y segura
en pacientes de edad avanzada
con LMA.

890 Deficiencia heterocigota de
proteina C en recién nacido
Mosqueda-Cruz R, Martinez-
Murillo C, Espinosa-Elizondo R,
Calderdn-Garcia J, Hodgson-Reyes
L, Lépez-Banuelos |

Hospital General de México, Ciu-
dad de México

Objetivo. Informar la deficiencia
heterocigota de proteina C en
recién nacido. Antecedentes. La
proteina C activada es un anticoa-
gulante natural capaz de inactivar a
los factores V y VIII. Su deficiencia
reduce su efecto lo cual conduce a
un estado de trombofilia, siendo la
trombosis venosa profunda y super-
ficial la presentacién més frecuente
en sitios inusuales. La trombosis
arterial es adin mas infrecuente.
Pacientes homocigotos con niveles
de proteina C menores de 1% o
los dobles heterocigotos pueden
desarrollar sindromes trombéticos
graves, como la purpura neonatal
fulminante. Caso clinico. Neonato
femenino de 18 dias, obtenida por
parto eutécico. En USG obstétrico
prenatal con labio leporino y pala-
dar hendido. Refiere madre haber
iniciado padecimiento 24 horas
previas a su ingreso de forma subi-
ta, con cambios de coloracién en
miembro superior izquierdo, equi-
mosis en antebrazo y parte proximal
de mano, hipotermia distal, acro-
cianosis ungueal. En el servicio
de urgencias pediatria se realiza
radiografia simple de miembro
afectado sin evidencia de fractura,
por lo que se sospecha de lesion
vascular. Exploracién fisica: fonta-
nela anterior deprimida, ausencia
de lagrimas con el llanto, hemorra-
gia conjuntival en ojo izquierdo,
labio leporino y paladar hendido,
mucosa oral deshidratada, pulso

carotideo disminuido en intensidad,
zona equimotica en hemitdérax
izquierdo de 1cm de diametro a
nivel de 8° arco costal, extremidad
superior izquierda con coloracién
violacea en tercio distal de brazo y
antebrazo, palidez de extremidad,
hipotermia distal, no se palpan
pulsos en extremidad afectada,
arcos de movilidad y sensibilidad
abolidos, hipotonia, sensibilidad
ausente, resto de extremidades
con pulsos distales disminuidos de
intensidad y llenado capilar de 3-4
segundos. Doppler arterial: No se
identifica flujo a nivel de arteria
cubital izquierda. Se realiza ampu-
tacion supracondilea de extremidad
superior izquierda. Pruebas de
coagulacién: antitrombina- 90%,
proteina C 18% (70-140%), pro-
teina $-85.2% (60-130%) factor V
Leiden-negativo, dimeros D-200
ng/dL. Conclusiones. Posterior a la
isquemia y ante la falta de causantes
de evento vascular, se debe consi-
derar la posibilidad de trombofilia
primaria. Las mediciones de protei-
nas anticoagulantes fueron dtiles en
el diagnostico, la paciente es porta-
dora de una deficiencia de proteina
C. La paciente es manejada en UTIP
bajo anticoagulacién con enoxapa-
rina y posterior cabalgamiento con
warfarina a dosis de 0.2 mg/kg/dia,
medicacién que mantiene hasta el
momento con INR entre 2-3.

892 Deficiencia de factor V de la
coagulacién una enfermedad poco
diagnosticada

Lépez-Banuelos |

Hospital General de México, Ciu-
dad de México

Obijetivo. Informar la presentacion
de un caso de deficiencia congéni-
ta del factor V de la coagulacién.
Antecedentes. La deficiencia grave
de factor V de la coagulacién es
una enfermedad hemorrdgica rara
con una incidencia de 1: 1000000,
tiene una transmisién autosémica

recesiva y puede ser divididos en
tres grupos; a) presentan actividad
funcional como antigénica indetec-
table, b) disminucién de ambasy ¢)
con niveles antigénicos mayores. El
F.V:C es una glicoproteina de 330
kDa sintetizada en hepatocitos y
megacariocitos, el 75% circula
como una molécula precursora y
el 25% restante se encuentra en
los granulos alfa de las plaquetas.
Este factor actia como cofactor del
factor X que junto con fosfolipidos
forman el complejo protrombinasa
y al agregarse calcio se realiza
la conversién de protrombina a
trombina. El diagnéstico de la de-
ficiencia de este factor se sospecha
ante un alargamiento del TP, TTPa
que corrige con la adicion de
plasma normal y TT normal. Caso
clinico. El paciente refiere desde
los 5 afios de edad episodios de
epistaxis y equimosis, recibiendo
tratamiento Gnicamente con vita-
mina K , 5 afios después presenta
hematoma en miembro pélvico
que requirié de drenaje quirdrgi-
co y administracion de plasmas
frescos congelados (PFC). Inicia su
cuadro reciente con hemorragia a
nivel de glande y prepucio, edema,
hematoma; se suturé a este nivel.
Acude a Hematologia del HGM
sindrome anémico con leucocitosis
20800/uL, plaquetas 317000/uL TP
47.7/11.8 sss, TTPa- 99.1/29 s TT
15.2/18 s. Se inicia apoyo transfu-
sional con concentrado eritrocitario
y PFC con mejoria. Se realizan
determinaciones de FVIIl y F.IX con
valores >200 Ul/dL, lo que des-
carta el diagnostico de Hemofilia,
sin embargo, el paciente persiste
con sindrome anémico grave y
descenso de hemoglobina hasta
5.7, con reticulocitos 16.41%, de-
terminacién de Coombs negativo.
Se completa perfil inmunoldgico
y tiroideo que resultan negativos,
perfil viral negativo. Se realizan
determinacién de factores con los
siguientes resultados: FII:C 87.6 Ul/
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dL, Fv:C 2 Ul/dL, FEX:C90.7 Ul/dL,
anticoagulante lGpico negativo. Por
lo anterior se concluye el diagnésti-
co de deficiencia de factor V de la
coagulaciéon como condicionante
de la alteracién hemorragica. Con-
clusiones. La deficiencia del factor
V es una entidad poco frecuente y
potencialmente tratable por lo que
es importante conocer sus carac-
teristicas clinicas y el adecuado
abordaje diagnéstico.

893 Histiocitos de células de Lan-
gerhans: a propésito de un caso
Huerta-Santos MAI, Grimal-
do-Gémez FA, Rivas-Vera MS,
Lome-Maldonado MCA, Quezada-
Lépez DR, Cesarman-Maus G,
Gonzalez-Galicia E

Instituto Nacional de Cancerologia,
Ciudad de México

Objetivo. Identificar un caso de
histiocitosis de Langerhans en un
paciente adulto y su curso clinico,
asi como dar una descripcién y
andlisis clinico del caso dado la
poca incidencia de esta patologia
en este grupo etario.

Antecedentes. La histiocitosis de
células de Langerhans abarca a un
grupo heterogéneo de patologias, la
cual tiene una incidencia menor a
5 casos por millén, siendo mas fre-
cuente en la edad pediatrica. Dado
el amplio espectro de sintomas y
el solapamiento de manifestacio-
nes el diagnéstico es por biopsia
con inmunohistoquimica CD1a y
langerina positivo. Se clasifica en
funcién del ndmero de érganos
afectados siendo el compromiso de
un 6rgano o sistema el de curso mas
benigno que puede remitir de forma
espontanea. Caso clinico. Femenino
de 22 afos, sin antecedentes de
importancia. Inicia su padecimiento
en septiembre de 2015 con caida de
su propia altura con traumatismo
directo a craneo vy fractura parietal
derecha y posterior desarrollo de
masa voluminosa, requiriendo ma-

nejo quirdrgico un mes posterior al
traumatismo, se realiza colocacién
de placa de titanio, con envio de
muestra a patologia. A la explora-
cién fisica con cicatriz quirdrgica
parietooccipital, sin adenopatias,
cardiopulmonar sin compromiso,
sin algln otro dato relevante. Se rea-
lizan paraclinicos de extensién con
PET-TC sin evidencia de actividad
tumoral, perfil vitaminico normal,
VIH negativo, Hb 15.2 g/dl, Hto
45.6%, VCM 92.9 fL, HCM 31pg,
plaquetas 227000/uL. Reporte de
hemato-patologia con histiocitos de
células de Langerhans con inmuno-
histoquimica: Langerina positivo en
células neoplasicas, CD 45 positivo
en células neoplasicas, CD 1a posi-
tivo en células neoplasicas, CD 68
positivo en histiocitos, CD 56 nega-
tivo, Ki67 70%. Se decide manejo
conservador por encontrarse sin da-
tos de actividad de la enfermedad,
actualmente asintomdtica a 6 meses
de diagnéstico. Conclusiones. Se
presenta a un paciente femenino
de la tercera década de la vida
la cual cursa con una evolucién
indolente, siendo diagnosticada
por reporte de biopsia con inmu-
nohistoquimica CD1a y langerina
positivos. Aunque la evolucién de
la patologia tiene un curso variable,
se han documentado casos donde
la enfermedad se mantiene estable
o bien muestran una regresién es-
pontanea por lo que la decisién de
mantener una conducta expectante
vs inicio de manejo con esteroides y
terapia de mantenimiento depende
de la presencia de actividad de la
enfermedad y de la clasificacién
inicial de la enfermedad, en nuestro
caso por la ausencia de actividad
documentada por PET-TC se decide
mantener bajo observacién.

895 Enfermedad linfoproliferativa
post-trasplante en adultos serie
de casos

Anguiano—A/vareZ VM, Hernandez-
Company A, Agreda-Vasquez GP
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Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran,
Ciudad de México

Objetivo. Describir las caracte-
risticas clinicas en una serie de
10 casos de enfermedad linfopro-
liferativa post-trasplante (ELPT).
Antecedentes. La ELPT representa
una complicacién en los pacientes
trasplantados. El 85% de los casos
derivan en neoplasias de células
B. La Organizacién Mundial de
la Salud (OMS) describe 4 cate-
gorias: lesiones tempranas (5%),
ELPT polimérfica (15-20%), ELPT
monomorfica (75%) y linfoma de
Hodgkin clésico tipo ELPT. Caso
clinico. Se describen 10 casos
de ELPT, todos bajo tratamiento
inmunosupresor al diagnostico.
ELPT-monomérfica del tipo lin-
foma difuso de células grandes B
(LDCGB), se describe en 8 casos;
5 con relacién a trasplante renal,
3 asociados a trasplante hépatico
ortotépico; se documentd asocia-
cién con VEB en 4 casos. Fueron
6 mujeres con mediana de edad al
diagnéstico de 49 anos (21-54), con
una mediana de presentacién desde
trasplante de 46 meses (6-156). La
presentacion extraganglionar se do-
cumenté en 7 casos (higado, mama,
piel, rinén, SNC, pancreas e ileon)
y solo 2 localizados al injerto tras-
plantado. Todos recibieron ajuste de
inmunosupresién y quimioterapia
sistémica a criterio médico, con
una mediana de supervivencia de
17 meses, 5 estaban en respuesta
completa, 2 fallecieron a causa de
ELPT. Linfoma de Hodgkin-clasico
tipo-ELPT se documentd en 2 casos
(1 trasplante hepatico, 1 renal),
ambos con afeccién ganglionar,
s6lo 1 asociado a VEB. Un hom-
bre de 53 afos y una mujer de 43
afios con tiempo de diagnéstico
desde el trasplante de 204 y 140
meses respectivamente, en ambos
se suspendi6é inmunosupresor y la
quimioterapia con ABVD fue indi-
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cada en 1 caso que se suspendid
por sindrome de Stevens-Johnson.
Con un seguimiento de 44 y 41
meses respectivamente los pacien-
tes continuaban vivos y sin datos
de progresién. Conclusiones. La
ELPT representa una entidad poco
frecuente, siendo la variedad mo-
nomédrfica la mas comidn y en su
mayoria con mujeres afectadas. Se
destaca una alta frecuencia de afec-
cién extra-ganglionar y asociacion
significativa con VEB. La mediana
de supervivencia fue discretamente
mayor a lo reportado en otras series.

900 Linfohistiocitosis hemofa-
gocitica con manifestacion en el
sistema nervioso central. Reporte
de un caso

Rios-Contreras JG, Aguilar-Ro-
driguez M, Nolasco-Medina DB,
Torres-Flores JC, Velazquez-Figueroa
M, Labardini-Méndez JR

Instituto Nacional de Cancerologia,
Ciudad de México

Objetivo. Presentacion de caso
con manifestacién neurolégica de
linfohistiocitosis hemofagocitica.
Antecedentes. La linfohistiocito-
sis hemofagocitica (LHH) es una
alteracién por activaciéon inmune
incontrolada con inflamacién ex-
trema. Clasificandose primaria
(mutaciones genéticas en funcién
citotoxica de linfocitos T y NK in-
cluyendo PRF1, UNC13D, STX11
y STXBP2) o secundaria (infeccién,
enfermedades infecciosas, reumato-
l6gicas, metabélicas o neoplésicas).
Poco reconocida y fatal sin trata-
miento; con incidencia infantil de
1-225/100,000 personas, en adultos
desconocida; con manifestaciones
neurolégicas del 2-5% de los casos.
Caso clinico. Femenino de 38 afios.
Antecedente de retraso mental
diagnosticada a los 6 afios, causa
desconocida, aparentemente PCI.
Historia de 2 meses de evolucién
con menometrorragia e IVRA fre-
cuentes. Referida por pancitopenia

y con AMO como SMD. A su
ingreso hospitalario con mutismo
y hemiparesia izquierda 4/5, esple-
nomegalia 2 cm del borde costal
y adenomegalia cervical bilateral
de 1.5cm. Durante su evolucién
con neutropenia ciclica (de 200 a
3,200/ul), trombocitopenia severa
(hasta 10,000/uL) con altos reque-
rimientos transfusionales, anemia
macrocitica de hasta 7.9g/dl, VCM
111fl, con ADE amplio de 28; datos
de hemolisis con DHL 540UI/L, reti-
culocitosis 2.82%, Coombs directo
negativo. Se repite AMO/BAMO
con aplasia medulary escasos datos
de hemofagocitosis. Con FLAER
para HPN sin deficiencias; perfil
viral negativo (VHC, VHB vy VIH);
perfil de hierro normal, ferritina
7,785ug/L, triglicéridos 1082mg/
dl, hipofibrinogenemia de 134mg/
dl; VitB12, acido félico y coagu-
lograma normales. Iniciando con
neutropenia febril de hasta 39.5°C.
Complicandose con deterioro
neurolégico y broncoaspiracién
con insuficiencia respiratoria tipo
| severa con paro cardiorrespi-
ratorio, desarrollando neumonia
por broncoaspiracién bacteriana y
sobreinfeccion flngica (aspergilosis
invasiva con galactomanano positi-
vo), con choque séptico requiriendo
VMA y aminas vasopresoras. Con
desarrollo de mioclonfas solicitan-
do estudio de imagen (TAC e IRM
de craneo) con lesion intraaxial en
region parietotemporal izquierda
heterogénea con zonas hiperdensas
de bordes lobulados de 58x44mm
con edema perilesional, sugestiva
de glioma maligno con hemorragia
intraparenquimatosa secundaria,
sin poder realizar cirugia descom-
presiva por condicién critica de
la paciente. USG abdominal con
esplenomegalia leve con 14 cm.
Con desenlace fatal por etiologia
neurolégica y séptica. Estudio post-
mortem con tumoracién cerebral
con datos de necrosis y de sindrome
hemofagocitico con hemorragia

parenquimatosa en I6bulos tempo-
ral y parietal izquierdos, ganglios
basales, mesencéfalo y puente, con
datos de herniacién subfalciana y
del uncus. Conclusiones. Paciente
con criterios clinicos y bioquimicos
de LHH, con tumoracion cerebral
y AMO con datos de hemofago-
citosis, sin diagndstico oportuno.
Manifestacion rara de enfermedad
rara, haciendo importante su re-
conocimiento precoz para ofrecer
tratamiento y mejorar pronostico.

905 Caso clinico de linfoma de
Hodgkin con infiltracion ésea
Caballero-Caballero R!, Lépez-
Martinez MF?, Sosa-Velazquez A2,
Moreno-Martinez MF'

"HGZ, IMSS, Oaxaca

2 Universidad Regional del Sureste,
Oaxaca

Introduccién. El linfoma de Hod-
gkin (LH) representa 3% de los
linfomas dseos y representa menos
del 0.15% de los tumores malignos
primarios del hueso, es frecuente
detectar por radiologia lesiones
6seas en pacientes con enfermedad
de Hodgkin. El subtipo mas comin
de LH que afecta el hueso es el
tipo esclerosis nodular. Siendo el
diagndstico precoz factor clave
para mejorar el pronéstico de los
enfermos. Distintas estrategias que
combinan quimioterapia (QT),
radioterapia (RT) y cirugia han sido
empleadas en el tratamiento de la
afectacion 6sea inicial por LH. La
modalidad de tratamiento combi-
nado QT y RT ha demostrado gran
tasa de respuesta y de control a
largo plazo con supervivencia del
60 al 84% a nueve afios.

Objetivo. Comunicar un caso de
linfoma de Hodgkin de predomi-
nio linfocitico e infiltracion 6sea.
Material y métodos. Se efectué
el estudio del caso del paciente
y se realizé una investigacion bi-
bliografica. Resultados. Paciente
masculino de 16 afios, originario
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de Oaxaca inicia su padecimiento
actual en julio 2015 con la presen-
cia de pérdida ponderal asi como
astenia, adinamia, diaforesis, fiebre,
refirié presentar dolor crénico en el
hombro izquierdo y adenomegalias
cervicales. Durante su evaluacion
se integré el diagnéstico de linfoma
de Hodgkin Esclerosis nodular EC
IVB con predominio linfocitico y
con infiltracion ésea, por lo que
el 23 de julio se inici6 tratamiento
con quimioterapia con esquema
ABVD. Se le realizé posterior-
mente gammagrama el 5/08/15
evidenciando lesion osteobldstica
en tercio medio de fémur derecho
y himero izquierdo. 17 nov 2015
se concluyeron 6 ciclos de ABVD
y los estudios de reestadificacion
mostraron: TAC con adenopatias a
nivel cervical en los niveles 11, IlI,
IV y V y mediastinales bilaterales
con pérdida de la morfologia e hilio
graso, lesién litica en cresta iliaca
izquierda de 12.9 mm, mostrando
notable mejoria en relacién a dis-
minucién en el ndmero y volumen
de las adenopatias sin embargo no
alcanzé remisién completa por lo
que se decide cambio a esquema
de rescate BEACOPP 3 ciclos +
radioterapia, y autotrasplante de
consolidacién. Conclusiones. Se
presenta el caso de un paciente
con linfoma de Hodgkin con afec-
tacion 6sea dado que existen 54
casos publicados en la literatura,
sin existencia de tratamiento es-
tandarizado.

907 Linfoma folicular con recaida
extranodal a piel cabelluda
Cano-Ledn AML Rodriguez-Gon-
zalez MA, Hernandez-Caballero A
Vela-Ojeda |

Centro Médico Nacional La Raza,
IMSS, Ciudad de México

Obijetivo. Dar a conocer a la co-
munidad hematolégica mexicana
la existencia de casos establecidos
como raros en la literatura. Antece-

dentes. La afectacion extranodal de
linfoma folicular es infrecuente, la
piel representa 3.8% de los casos.
En la literatura incluso se refiere a
la persistencia a nivel cutdnea de
este linfoma como un reflejo de la
falta de control sobre esta entidad.
Caso clinico. Paciente femenino 76
afios de edad. Diagndstico linfoma
folicular estadio clinico 11IB en 2001
tumoracién abdominal voluminosa.
Recibié tratamiento quimioterapia
y radioterapia no especificados
(atencién en otro hospital) logrando
remision completa manteniéndose
en vigilancia. Junio 2011 presenté
nédulos en regién parietal piel
cabelluda, tomografia computada
sin afeccion de béveda craneana ni
adenopatias, biopsia dsea negativa
para infiltracién. La biopsia de le-
siones dérmicas reporté positividad
CD20, BCL-2 y BCL-6, negativo
CD3y CD10 con Ki67 50% conclu-
yendo Linfoma no Hodgkin difuso
de células grandes con esclerosis en
un 30% mas linfoma folicular grado
3A; la expresién de BLC-2 sugirié
infiltracién por un linfoma folicu-
lar primario de ganglio linfatico.
Recibié 6 ciclos de quimioterapia
R-CEOP obteniendo segunda re-
mision completa, mantenimiento
con rituximab por dos afos. Julio
2015 presenta miltiples nédulos
en piel cabelluda en regién parieto-
occipital izquierda de diversos
tamanos, duros, fijos sin adeno-
megalias periféricas palpables.
Gammagrama 6seo negativo para
infiltracion, tomografia computada
sin evidencia de otras lesiones
nodales o extranodales. Se realizé
biopsia con resultado histopatol6-
gico positivo CD20, BLC-2, BCL-6
con Ki 67 de 25% concluyendo
proceso linfoproliferativo que afecta
todo el espesor de la dermis de ma-
nera perianexial y difusa, linfocitos
de pequeio a mediano tamafo
sugestivo de linfoma folicular gan-
glionar con infiltracién a piel y
presencia de linfocitos T reactivos.

2016 Suplemento 1;17

Se documenta segunda recaida
posterior a 2 afios de vigilancia.
Por buena respuesta previa se otor-
g6 R-CNOP obteniendo remision
clinica en 80% posterior a primer
ciclo. Disminucién en un 75% de
dosis por desarrollo de neuropatia
periférica y actualmente continda
quimioterapia. Conclusiones. La
variedad cutanea de los linfomas
B es poco frecuente. La mayoria de
linfoma cutaneo B corresponden a
linfoma difuso de células grandes
o linfoma de la zona marginal, el
linfoma folicular representa menos
del 5% de los casos. Mds aln, es
todavia menos frecuente observar
recaidas cutaneas de linfoma foli-
cular presentandose inicialmente
con infiltracién nodal. Es relevante
para resaltar la importancia de una
alta sospecha clinica y la necesidad
de realizar estudio histopatolégico
de las lesiones en el seguimiento de
los pacientes con linfoma.

911 Caso clinico de sindrome he-
mofagocitico asociado a linfoma de
Hodgkin que simula lupus
Herndndez-Espinoza JJ, Caballero-
Caballero R

Universidad Regional del Sureste,
HGZ 1, IMSS, Oaxaca

Objetivo. Comunicar un caso de
SH asociado a linfoma de Hodgkin
que simula lupus. Antecedentes.
El sindrome hemofagocitico (SH)
es un padecimiento poco frecuen-
te, de etiologia multifactorial, en
sus formas secundarias, asocia-
do linfomas, inmunosupresién,
enfermedades autoinmunes y a
infecciones por virus, especialmen-
te virus de Epstein-Barr (VEB), la
incidencia se estima en 1.2 casos
por mill6n de individuos sano. Caso
clinico. Se trata de paciente mascu-
lino de 16 afios de edad, que acude
por PA de un mes de evolucién
caracterizado con edema palpe-
bral, que después se generaliza a
extremidades inferiores, superio-
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res, artritis, eritema malar. En las
Gltimas dos semanas se agrega
cefalea, tinnitus, acufenos, fosfenos
e hipertensién con una cifra de
170/100 mmHg, fiebre persistente
de 39°C, disnea de medianos es-
fuerzos, hematuria microscépica,
proteinuria. A la exploracion fisica
con hipertensién 140/90 mmHg,
afebril, con adenopatias cervicales,
submaxilares, axilares e inguinales
bilaterales dolorosas y mdviles,
esplenomegalia de Tcm, ascitis,
triglicéridos de 436 mg/dL, BH con
bicitopenia anemia normocitica
normocrémica, Hb 8.20 g/dL, VGM
80, leucopenia 2400/ul, neutro-
penia 600/ulL y plaquetas 215103/
uL, ferritina de 3 327 ng/mL. El
AMO mostré hemofagocitosis, se
diagnosticé sindrome hemofago-

citico secundario se complementé
diagnostico con estudios inmuno-
l6gicos encontrando Ac. Anti-SSA
(Ro) 6.4 U/mL, Ac. Anti-Sm 38.2
U/L, Ac. Antinucleares en suero (IFI)
dilucién 1:80 patrén homogéneo,
Ac. Anti-DNA cuantitativa (IFl)
negativo, Ac. Anti-fosfolipidos en
suero IgG 25 U/mL e IgM 5.3 U/
mL, panel viral negativo. Por TAC
se encontraron ganglios axilares
de 4 mm, mesentéricos de 8x5 y
10x6 mm hemiabdomen izquierdo,
inguinales bilaterales de 5x4 mm,
uno mayor derecho de 12x6 mm.
El reporte de inmunohistoquimica
de la biopsia de ganglio concluye:
Linfoma de Hodgkin rico en células
T. Se inicié tratamiento para sindro-
me hemofagocitico (ciclosporina A,
dexametasona y etopésido) y poste-

riormente para linfoma de Hodgkin
(6 ciclos de ABVD) con remisién
de los sintomas y desaparicién
de las manifestaciones de lupus.
Conclusiones. Se presenta el caso
de un paciente con Sindrome he-
mofagocitico secundario a linfoma
de Hodgkin y sintomas que simulan
LEG, El paciente conté con 5 crite-
rios de la Histiocyte Society para
sindrome hemofagocitico y recibioé
tratamiento LHH-04 se observé
remision del SHF, misma que se
observa en el 50% de los pacientes
con ese protocolo; también conté
con 7 criterios diagndsticos para
LEG segin la American College of
Rheumatology (1992), sin embargo
los sintomas clinicos y seroldgicos
se normalizaron al término de la QT
para linfoma de Hodgkin.

FISIOLOGIA Y FISIOPATOLOGIA DE ERITROCITOS

695 Anemia hemolitica autoin-
mune por anticuerpos calientes:
estudio retrospectivo sobre ca-
racteristicas clinicas, bioldgicas y
respuesta a tratamiento. Experien-
cia de 23 afios en el INCMNSZ
Hernandez-Company A

Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran,
Ciudad de México

Introduccién. La anemia hemo-
litica autoinmune (AHAI) es una
enfermedad poco frecuente con
incidencia de 1-3/100,000 habi-
tantes y prevalencia de 17/100,000
habitantes. Caracterizada por des-
truccion acelerada de eritrocitos
mediada por anticuerpos. Subtipos
de AHAI: anticuerpos calientes,
enfermedad por aglutininas frias,
tipo mixto y hemoglobinuria pa-
roxistica fria. Los sintomas mas
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comunes son los asociados a sin-
drome anémico. Indispensable
para el diagnéstico es determinar
la positividad del Coombs directo.
El tratamiento esta basado en el uso
de esteroides como primera linea,
alcanzando respuestas globales de
70% aproximadamente. Segundas
lineas deben ser consideradas en
pacientes con dosis de manteni-
miento >10mg/dia de esteroide
y multiples recaidas. Respuestas
globales de 38-82% post-esple-
nectomia. Objetivo. Describir las
caracteristicas clinicas, biolégicas
y respuesta a tratamiento de AHAI
por anticuerpos calientes en el
INCMNSZ. Material y métodos. Se
analizaron retrospectivamente 140
expedientes con diagnéstico de
AHALI entre 1992 y 2015. Criterios
de inclusién: pacientes >18 afios,
con diagnéstico de AHAL. Criterios

de exclusién: perfil hemolitico
incompleto al diagnéstico. Crite-
rios de respuesta, los propuestos
por el grupo GIMEMA: Respuesta
completa (RC): Hb >12 g/dL y nor-
malizacion de todos los marcadores
de hemdlisis; respuesta parcial (RP):
Hb >10 g/dL o incremento en 2 g/
dL, sin requerimientos transfusio-
nales y sin respuesta (SR) aquellos
que no cumplieran ninguno de los
anteriores. Se consideraron causas
primarias aquellas en las que no
fue posible identificar autoinmuni-
dad o malignidad. Resultados. 89
expedientes analizados: 73% de
sexo femenino. Mediana de edad:
36 anos (17-86). Predominio de
causas secundarias en 55.05% (34
casos tuvieron origen autoinmune).
Cuadro clinico: ictericia (78.7%),
sindrome anémico (71.9%), es-
plenomegalia (33.7%) y coluria
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