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3.9% fallecieron previo a trasplante
con donador compatible, en 4.7%
eltrombopag. La sobrevida global
se reporta de 63.2%

Conclusiones: En nuestro grupo
de pacientes la anemia aplasica
idiopdtica es la mds frecuente, en

su mayoria muy grave por grado de
severidad, un 21.3% contaron con
donador compatible para trasplante,
pero solo pudieron trasplantarse
17.4% pues el restante 3.9% falle-
cieron por complicaciones en su
mayoria hemorragicas e infecciosas
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previo a trasplante. No existe en
el pafs un registro de pacientes
con anemia aplasica, el cual es
necesario, ademas de que siendo a
enfermedad grave y rara y ain no
estd catalogada dentro del grupo de
patologias.

HEMOSTASIAY TROMBOSIS (HTR)

HTRO0010-TL: Dosis bajas de
rituximab mas dexametasona
como tratamiento de 2a linea en
adelante en pacientes adultos con
trombocitopenia inmune primaria
(TIP)

Diego Gustavo Cruz Contreras,’
Roxana Saldana Vazquez,> Martha
Audelo Guzmén,” Maria Teresa
Garcia Lee,* Alba Nydia Ramirez
Lopez,’ Martha Lilia Guajardo Leal,’
Myrna Patricia Pequeno Luevano,’
Roberto Herndndez Valdez,” Rosa
Elva De Leén Cantu’

" UMAE Hospital de Especialidades
Num. 25, IMSS, Monterrey NL

2 Hospital de Cardiologia Ndm. 34,
IMSS, Monterrey NL

3 Hospital Regional Ndm. 180,
IMSS, Tlajomulco de Zihiga, Jalisco
4 Hospital Regional Ndm. 1

Introduccién: La TIP es una en-
fermedad frecuente en la practica
clinica hematolégica. La mayoria
de los pacientes responden adecua-
damente a tratamiento de 1a linea
con esteroide y dichas respuestas
son sostenidas. Existe un porcen-
taje de pacientes que presentan
resistencia al esteroide o adecuada
respuesta pero recaida en menos
de un ano; estos Ultimos pacientes

PRESENTACION ORAL

son un reto para el Hematdlogo ya
que los tratamientos de 2a linea
en adelante son mdltiples, tienen
diversos porcentajes de respuesta y
miltiples comorbilidades. El uso de
Rituximab/Dexametasona ha dado
buenos resultados como primera
linea de tratamiento pero no se
ha estudiado ni publicado su uso
como 2a linea de en adelante en
nuestro pais

Objetivos: Determinar el porcentaje
de respuesta completa y la duracion
de la misma en los pacientes adultos
con TIP resistente a esteroide o con
pérdida de la respuesta al mismo
Materiales y métodos: Trabajo
abierto, prospectivo, multicéntrico.
Entre agosto y diciembre 2018 a
todos los pacientes de 16 afios en
delante con diagnéstico de TIP y
con resistencia a esteroide o con
recaida al mismo se les suspendio
el tratamiento y se les administré
rituximab 100 mg junto con dexa-
metasona 40 mg cada semana
durante 4 semanas. Se les cit6 a
los 30 dias después de la dltima
dosis para evaluar respuesta y se
les sigui6 en el tiempo hasta docu-
mentar recaida. Se catalogé como
respuesta completa 100,000 pla-
quetas 0 mas/mcL; respuesta parcial

plaquetas >30,000 e incremento
mas de dos veces el valor basa;
respuesta nula plaquetas < 30,000
o incremento menor de dos veces el
valor basal. Pacientes con respuesta
completa pasaron a vigilancia, con
respuesta parcial y respuesta nula a
siguiente linea de tratamiento
Resultados: Se recabaron 28 pa-
cientes 9 (32%) hombres y 18 (68%)
mujeres. Edad media al diagndstico
43 afos (7-75). Veintidés (78%)
pacientes de Monterrey, 4 (14%) de
Guadalajaray 2 (7%) de McGregor.
Media de plaquetas previo al inicio
de tratamiento 46,300/mcL (SD+/-
25,418). Posterior a tratamiento
tuvimos pacientes con respuesta
completa 16 (57.1%), parcial 4
(14.3%), nula 7 (25%), 1 paciente se
perdio en el seguimiento. Media de
plaquetas al término del tratamiento
157.237/mcL (SD+/- 176,048). A
los 6 meses de seguimiento 71.4%
de los pacientes se encuentran en
respuesta completa (16) o parcial
(4). Un paciente presento afecto
adverso alérgico leve
Conclusiones: El uso de rituximab
dosis bajas mas dexametasona es
efectivo y seguro como 2a linea de
tratamiento en adelante en pacien-
tes adultos con TIP
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HTRO0019-TL: Caracterizacion

del polimorfismo de nucleétido
unico (SNP) STAT-4 (rs7574865)
en sindrome antifosfolipidos
primario en niios mexicanos
atendidos en el servicio de
Reumatologia Pediatrica en el
Centro Médico Nacional La Raza
Alfonso Torres Jiménez,' Virginia Ra-
mirez Nova,' Vilma Carolina Bekker
Méndez,? Francisco Xavier Guerra
Castillo,” Adriana Ivonne Céspedes
Cruz,' Berenice Sanchez Jara’

" UMAE Hospital General

? Unidad de Investigacién en Inmu-
nologia e Infectologia

CMN La Raza

Introduccién: El sindrome de an-
ticuerpos antifosfolipidos primario
es una enfermedad reumatolégica
la cual debe ser diagnosticada de
acuerdo a la presencia de trombosis
arterial o venosa, antecedentes de
perdidas fetales recurrentes, ademas
de la positividad de los anticuerpos
antifosfolipidos (anticoagulante
ldpico, anticardiolipinas y beta2-
glucoproteina I) en 2 ocasiones con
una diferencia de 12 semanas. Sin
embargo, en nifos, al carecer de
factores de riesgo protrombdticos,
la principal manifestacion es hema-
tolégica no trombdtica. El STAT-4

HTR0001-CC Trombosis

coronaria recurrente asociada a
trombofilia primaria en paciente
con osteogénesis imperfecta y
enfermedad de von Willebrand,
reporte de un caso

Doris Licely Canche Aguilar, Javier
De Jesus Morales Adrian, Maricruz
Morales De Azcue, Alberto De Jesus
Solis Cardenas

ISSSTE

rs7574865 es hasta ahora uno de
los factores de transcripciéon mas
estudiados por su fuerte asociacion
con el desarrollo de entidades
autoinmunes, sin embargo adn no
se ha determinado la asociacién
que existe en el sindrome de an-
ticuerpos antifosfolipidos primario
en poblacién infantil de origen
mestizo, asi como la relacién que
guarda en el inicio y evolucion de
la enfermedad.

Obijetivos: Caracterizar la asocia-
cién del SNP de STAT-4 (RS7574865)
en pacientes mexicanos con sin-
drome antifosfolipidos primario
y compararlo con poblacion sin
enfermedad autoinmune.
Materiales y métodos: Estudio
observacional, prospectivo, des-
criptivo y transversal. Se incluyeron
22 pacientes con SAAF primario,
menores de 16 afos de edad. Se
reportan variables demograficas
y clinicas. Para la deteccién de la
variante de SNP se tomaron 2 ml de
sangre periférica, se realiz6 extrac-
cién del DNA con un kit comercial.
Subsecuentemente la variante fue
determinada por PCR en tiempo
real, con sonda TagMan para el SNP
de STAT-4 (RS7574865).
Resultados: Se estudiaron un total
de 22 pacientes, comparados con

PRESENTACION EN CARTEL

Objetivos: Dar a conocer la pre-
sencia de trombosis coronaria en
paciente con deficiencia de protei-
nas, dar a conocer la coexistencia
de deficiencia de proteina s y enfer-
medad de Von Willebrand

Antecedentes: La trombosis coro-
naria es una causa infrecuente y
poco documentada de sindrome
coronario agudo. La prevalencia de
deficiencia de proteina S puede va-

controles, siendo 73% femeninos,
la edad promedio al diagnéstico fue
de 12 anos, tiempo de evolucion al
diagnéstico promedio de 18.5 se-
manas, manifestaciones trombdticas
en 32%, no trombdticas en 68%. Se
encontré trombocitopenia en 50%,
anemia hemolitica 46%, sindrome
de Fisher Evans 18%, hipoprotrom-
binemia 14%, livedo reticularis
68%, corea 4.5%, defectos cogni-
tivos 4.5%. TTPa prolongado 96%,
anticoagulante lGpico 100%, anti-
cardiolipina IgM 59%, 1gG 77%. Se
identifico que el 90% de los pacien-
tes fueron portadores de la mutacién
de SNP STAT-4 (RS7574865), 45.4%
homocigotos TT y 45.4% heteroci-
gotos GT, en el andlisis estadistico
no se encontré correlacion con las
manifestaciones clinicas o de labo-
ratorio del SAAF primario, pero se
identific6 que la mutacién homo-
cigota confiere un riesgo 7 veces
mayor de padecer SAAF primario (IC
95% 1.044-46.949 p=0.035).
Conclusiones: El SNP STAT-4
(RS7574865) se encontré en 95%
de los pacientes con SAAF primario,
sin encontrarse correlacion con las
manifestaciones clinicas o de labo-
ratorio confiriendo un riesgo 7 veces
mayor de padecer SAAF primario en
la poblacién estudiada.

riarentre 1 en 800 y 1 en 3000. Los
resultados obtenidos en un amplio
estudio de cohorte de familias in-
dicaron también que los individuos
con déficit de proteina S tienen un
riesgo superior de trombosis arterial
antes de los 55 afios de edad

Caso clinico: Mujer de 51 afos de
edad, con antecedente de osteogé-
nesis imperfecta (Ol) e hipertensién
arterial, que ingreso al departamen-
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to de urgencias en 2008 con dolor
precordial de inicio stbito tipo
opresivo acompaniado de diaforesis,
no relacionado con la actividad
fisica, en el electrocardiograma se
observé elevacion del segmento ST
en cara septo apical, el cateterismo
cardiaco demostré oclusién del
tronco comun izquierdo (TCI), des-
cendente anterior (DA) y cincunfleja
(Cx), se realiz6 angioplastia prima-
ria, se implant6 stent medicado, a
los pocos dias presenté oclusion
trombdtica del stent recién implan-
tado. Se estudio perfil inmunolégico
y se descarté sindrome anti fosfoli-
pidos y lupus eritematoso sistémico,
las pruebas de laboratorio confir-
maron deficiencia de proteina S
(48%), durante seguimiento por
hematologia se observé prolonga-
cién de TTPA de forma persistente,
se midieron distintos factores de
coagulacién siendo normales con
excepcion del factor VIl y factor de
von Willebrand que se encontraron
disminuidos (funcién de Von Wi-
llebrand 34.9% y antigeno de Von
Willebrand 31.3%), por lo que se
integré diagndstico de enfermedad
de von Willebrand. Actualmente
la paciente recibe tratamiento con
doble antiagregacion plaquetaria
(ASA y clopidogrel) y anticoagula-
cién con rivaroxaban.

Conclusiones: Las alteraciones he-
matoldgicas descritas en pacientes
con Ol consisten en aumentado de
la fragilidad vascular, reduccién del
factor de coagulacion VIl y funcion
plaquetaria anormal por lo que es
necesario verificar regularmente
la funcién de coagulacién y los
recuentos de plaquetas en estos
pacientes. Por otro lado en pacien-
tes jovenes sin factores de riesgo
conocidos que presenten trombosis
venosa en sitios atipicos y trom-
bosis arteriales deben investigarse
enfermedades protrombdticas, tal
como en el caso presentado, en la
literatura revisada no existe caso
documentado de trombosis coro-

naria secundario a deficiencia de
proteina S. El punto relevante del
caso es la coexistencia de trastornos
de coagulacién pro coagulante y
hemorragico, por lo tanto es un
desafio en el manejo.

HTR0002-CC: Uso de
ciclosporina A en un caso

de sindrome de Fisher Evans
refractario

Gabriela MoncerratVazquez Torres,
Aide Venegas Rucoba

Instituto Mexicano del Seguro
Social

Objetivos: Demostrar que la ci-
closporina es un inmunosupresor
eficaz en pacientes refractarios con
sindrome de Fisher Evans refractario
Antecedentes: El sindrome de
Fisher Evans es una condicién rara
caracterizada por la combinacion
simultanea o secuencial de trom-
bocitopenia inmune o anemia
hemolitica autoinmune con una
prueba antiglobulina directa posi-
tiva en ausencia de una etiologia
subyacente. La primera linea de
tratamiento usualmente son esteroi-
des e inmunoglobulina intravenosa
a lo que usualmente los pacientes
responden, sin embargo, la recaida
es frecuente asi como la refractarie-
dad. Para este grupo de pacientes
se utilizan inmunosupresores entre
ellos la ciclosporina usualmente
utilizado en el escenario de refrac-
tariedad. Existen pocos estudios que
reporten su eficacia.

Caso clinico: Ingresa al servicio
de urgencias paciente masculino
de 73 afos, que inicia su padeci-
miento actual una semana previa a
su ingreso con astenia y adinamia,
asi como sindrome hemorragiparo
con hematomas en brazos, gingivo-
rragia, y evacuaciones melénicas.
Se toman laboratorios a su ingreso
encontrandose trombocitopenia
grave con 1000 plaquetas, asi como
anemia normocitica normocrémica
de 10 g/dL con una previa de un
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mes anterior de 17 g/dL y leuco-
citosis a expensas de neutrofilia
asociado a hiperbilirrubinemia con
bilirrubina total en 4.2 e indirecta
de 2.09 asi como LDH elevada en
881. En ultrasonido hepético higado
sin alteraciones. Se realizo prueba
de Coombs directa siendo repor-
tada como positiva. Como parte
del protocolo de estudio se realizé
panel viral encontrandose negativo,
asi como marcadores tumorales
negativos y perfil inmunolégico
sin datos de algln trastorno reu-
matolégico subyacente, por lo que
se concluyé sindrome de Fisher
Evans primario Se inicio manejo
con esteroide con dexametasona
40 mg cada 24 horas por 4 dias y
posteriormente con prednisona a
1 mg/kg de peso/dia sin embargo
persistio con descenso gradual de
hemoglobina y trombocitopenia
grave, por lo cual se procedi6 a
iniciar con inmunoglobulina G a
0.5 g/kg/dia por 3 dias sin embargo
persistiendo tanto con hemolisis y
trombocitopenia grave, por lo que
se considerd una segunda linea de
tratamiento con ciclosporina a una
dosis de 3.5 mg/kg/dia con lo cual
el paciente logro un ascenso en la
hemoglobina hasta 13.2 g/dL con
bilirrubina indirecta en 0.42 mg/
dL y ultima LDH en 541, asi como
elevacién de la cuenta plaquetaria
a 51 mil por lo que se mantuvo con
dicho manejo.

Conclusiones: Ciclosporina es una
alternativa eficaz en pacientes con
sindrome de Fisher Evans refractario.

HTR0003-CC Caso clinico,
respuesta a ciclosporina A en
trombocitopenia inmune primaria
refractaria

Ana Maria de la Luz Cano Ledn,
Gabriela MoncerratVazquez Torres
Instituto Mexicano del Seguro
Social

Objetivos: Dar a conocer respuesta
a tratamientos de 4a linea.
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Antecedentes: Las recaidas post
esplenectomia como segunda o ter-
cera linea de tratamiento se observa
en 35-40% y el manejo de pacientes
con TIP refractaria suele ser dificil.
Dentro de las opciones terapéuti-
cas farmacos como ciclosporina
A, ciclofosfamida, dapsona, acido
micofendlico o vincristina ofrecen
respuesta dentro de los primeros 2 a
4 meses con tasa de éxito variables:
10-80%. Los casos reportados del
uso de ciclosporina A son series
cortas, llegando a tasas de respuesta
completa y parcial de hasta 83.3%,
sin sangrados, manteniéndola a 5
afios en casi 50% libre de recaidas.
Caso clinico: Paciente masculino
de 23 afios de edad con tromboci-
topenia inmune primaria (TIP) a los
12 anos de edad tratada con pred-
nisona hasta los 16 afios de edad.
Present6 recaida a los 23 afios con
purpura y hematomas, biometria
hematica con determinacién de 4
mil plaquetas sin otra alteracion.
Se inicio manejo con dexametasona
sin mejoria a los 7 dias, se agregd
hemorragia subdural y subaracnoi-
dea, se agregé Inmunoglobulina
anti D y rituximab. Se descarté
infeccion por VIH,VHB,VHC; en-
fermedades reumatolégicas como
LES y SAAF asi como deficiencia
de vitamina B,, y dcido félico. Se
complemento protocolo diagnés-
tico con aspirado de médula 6sea
y biopsia de hueso descartandose
falla primaria medular. Dado que no
alcanzé respuesta con el tratamien-
to otorgado se agreg6 azatioprina a
fin de otorgar tiempo para valorar
respuesta a rituximab, las plaquetas
se mantuvieron entre 20 y 30 mil
por lo que se inicié Eltrombopag
50 mg/dia con respuesta parcial.
El paciente no conto con solven-
cia econémica para continuar
con dicho tratamiento por lo que
suspendio eltrombopag generando
descenso a menos de 10 mil, a 5
meses de aplicacién de rituximab
se opt6 por esplenectomia por la-

paroscopia sin complicaciones con
bazo de 114 mm, por ultrasonido;
posterior a la esplenectomia pre-
sent6 respuesta completa. A las 3
semanas de esplenectomia presenta
recaida sin factor desencadenante,
3 mil plaquetas. Por ultrasonido
se observa imagen sugestiva de
bazo accesorio corroborado por
SPECT. Se otorg6 inmunoglobulina
hiperinmune IgG como parte de
preparacioén quirdrgica sin poderse
realizar nueva esplenectomia por
falta de tiempo quirdrgico, se opté
por inicié de ciclosporina A 200
mg/dia mas prednisona 25 mg/
dia, alcanzando a los 8 semanas
respuesta parcial la cual ha sido
mantenido por dos meses.
Conclusiones: Manejo con ciclos-
porina A es una opcion terapéutica
buenay accesible en TIP refractarias
con bazo accesorio.

HTR0004-TL Reduccién de los
eventos de hemartrosis con
agentes puente en profilaxis en
los pacientes pedidtricos con
hemofilia grave e inhibidor de
alta respuesta en el Hospital
General CMN La Raza

Berenice Sdnchez Jara, Daniela
Sarahy Vargas Gutiérrez, Maria
Guadalupe Ortiz Torres, Sandra
Alicia Sanchez Félix, Maria De Los
Angeles Del Campo Martinez, Palo-
ma Del Rocio Loza Santiaguillo, Ines
Montero Ponce, Octavio Martinez
Villegas, Annecy Nelly Herver Oliva-
res, Enmanuel Rolando Rodriguez
Cedeno, Zayra Hernandez Piaon,
Angel Garcia Soto, Ruy Xavier Perez
Casillas

Hospital General Centro Médico
Nacional La Raza, IMSS, México

Introduccion: La hemofilia consti-
tuye una enfermedad hemorrdgica
hereditaria, caracterizada por la
deficiencia funcional o cuantitativa
del factor VIl o IX (hemofilia A o
B), ligada al X, afecta en su ma-
yoria a los varones y se manifiesta

principalmente por hemartrosis.
Actualmente se cuenta con concen-
trados de factores de coagulacion
(CFC) para tratamiento oportuno y/o
en profilaxis. El desarrollo de inhibi-
dores dirigidos a los CFC representa
la complicacién mas severa en el
tratamiento del paciente con he-
mofilia. En nuestra poblacién de
derechohabientes (165 pacientes)
se tiene registro de 17 pacientes con
inhibidor, de los cuales 13 son de
alta respuesta. partir del ano 2006
iniciamos en tratamiento profilacti-
CO con agentes puente.

Objetivos: Demostrar que la profi-
laxis con agente puente disminuye
los eventos de sangrado en pa-
cientes con hemofilia e inhibidor
Identificar que agente puente (FVlla
o CCPa) tiene mejor control de
las hemorragias en tratamiento a
demanda, en pacientes con hemo-
filia e inhibidor de alta respuesta.
Definir que agente puente (FVlla
o CCPa) muestra mayor control de
los eventos de hemartrosis en tra-
tamiento profilactico, en pacientes
con hemofilia e inhibidor de alta
respuesta

Materiales y métodos: Estudio
longitudinal, retrospectivo, compa-
rativo, realizado en menores de 16
afos, con diagnéstico de hemofilia
e inhibidor de alta respuesta, aten-
didos el Centro Médico Nacional
La Raza, de julio2017 ajulio 2018.
Resultados: El promedio de hemar-
trosis para los pacientes en general
es de 3.2 eventos al afo, lo que
nos habla del efecto benéfico del
tratamiento profilactico con ambos
agentes puentes. Sabemos que los
eventos de hemartrosis que ocurren
en los pacientes con hemofilia grave
sin profilaxis oscilan entre 30 a 50
al ano, tomando en cuenta este
pardmetro, la reduccién de even-
tos de sangrado con profilaxis con
terapia puente en los paciente con
mayor nimero de hemartrosis/afio
(23) la reduccion en los eventos de
sangrado es de 53.5%
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Conclusiones: El uso de profilaxis
con agentes puentes en pacientes
pediatricos con hemofilia grave e
inhibidor de alta respuesta tratados
2 veces por semana reduce los
eventos hemorragicos en un 57.5%.
Ambos agentes puente: FVIIr y
CCPa son similares en eficacia para
controlar los eventos hemorragicos
agudos. El promedio de hemartrosis
anual para los pacientes con he-
mofilia A grave einhibidor de alta
respuesta es de 3.2 veces al ano.
Los pacientes con tratados con
CCPa tienen mayor frecuencia de
hospitalizaciones con respecto a los
pacientes con FVIIr, con un riesgo
4 veces mayor.

HTR0005-CC Sindrome de la
plaqueta gris y embarazo, reporte
de un caso y revision de la
literatura

Samuel Vargas Trujillo, Cintia Maria
Sepdlveda Rivera, Sergio Emmanuel
Santoyo Rosas, Francisco Ibargtien-
goitia Ochoa

Instituto Nacional de Perinatologia

Objetivos: La mayoria de los casos
del sindrome de la plaqueta gris
son diagnosticos en la infanciay en
la adolescencia temprana por una
historia con tendencia a las hemo-
rragias. Los rasgos de la laboratorio
comunes son trombocitopenias y al-
teraciones morfolégicas en el frotis
de sangra periférica. La microscopia
de luz, es una prueba rapida y de
bajo costo, que puede proporcionar
gran informacion en pacientes que
se presentan con trombocitopenia
crénica. El abordaje no es compli-
cado si se revisa minuciosamente
un frotis de sangre periférica. Para
el diagnostico del sindrome de la
plaqueta gris basado en la ausencia
de granulos alfa observable me-
diante microscopia de electrones,
una micrografia cldsica muestra
granulos alfa, virtualmente vacios.
Antecedentes: La trombocitope-
nia en el embarazo no es rara, se

observa en el 6-15% de mujeres
embarazadas hacia el final de la
gestacién y usualmente es mo-
derada, la causa mds comun de
trombocitopenia en el embarazo es
el gestacional 74%, preeclampsia
21 % y trombocitopenia inmuno-
l6gica primaria 4%. Los granulos
alfa contienen proteinas esenciales
para la hemostasia, por lo cual
los pacientes con ésta alteracién
presenta hemorragia mucocutanea.
Para el afio 2007 se tenian menos
de 100 casos en la literatura y muy
poco en mujeres embarazadas.
Caso clinico: Se trata de femenina
de 26 afos, gestaciones 2 parto 1,
B positivo con embarazo de 21.5
semanas de gestacion por FUM, a
su ingreso la biometria hematica
con plaquetas de 64 mil con VPM
de 13.9 ft. Las observaciones al
microscopio mostraron plaquetas
grisaceas algunos megatromboci-
tos, disminuidas en cantidad por
campo observado, no se observaron
agregados plaquetarios. Tiempo de
tendencia hemorragica TP, TPP y
fibrinbgeno normales. Fue progra-
mada a cesdrea a las 39.54 Semanas
de gestacion y se obtuvo producto
femenino de 2588 gramos talla 47
cm capurro 38.2 sdg, Apgar 8/9,
Silverman Anderson 2, con destino
a alojamiento conjunto. Recibié
apoyo transfusional con una uni-
dad de plaquetas extraidas por
aféresis durante el transoperatorio.
Evoluciond satisfactoriamente regis-
trandose una hemorragia operatoria
de 600 cc, sin eventos hemorragicos
posteriores.

Conclusiones: El dilucidar la entidad
patolégica de la trombocitopenia
gestacional es sencillo en su abor-
daje y previene eventos que pueden
ser catastroficos en el area perina-
tal y general. Es recomendable la
transfusion de plaquetas como una
forma profilactica.
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Figura 1.

HTR0006-TL Tiempo para
esplenectomia y estatus de ureasa
en aliento en trombocitopenia
inmune primaria

Titania Del Carmen Acosta Her-
nandez, Alicia Elizabeth Guzman
Hernandez, Juan Carlos Lépez
Hernandez, Laura Adriana Rivera
Mendoza, Elva Gabriela Garcia
Estrada, Barbara Garcia Reyes, Aldo
Fernando Adrian Gutiérrez Alatorre,
Arianna Robles Rodriguez, Carlos
Roberto Best Aguilera

Hospital General de Occidente

Introduccién: Los tratamientos
modernos para TIP han relegado
a la esplenectomia. Sin embargo
su acceso en poblaciones espe-
cificas es muy limitado e incluso
ante su fracaso, sigue siendo una
opcién. Los factores que predicen
la respuesta post esplenectomia
son: edad, respuesta a esteroides e
intervalo corto entre diagnéstico y
esplenectomia. Aqui se informa el
resultado de este tratamiento en un
grupo de pacientes seleccionados
y se identifican las variables que
se asociaron con una respuesta
favorable.

Objetivos: Identificar variables
asociadas al fracaso de esplenec-
tomia en TIP. Evaluar la eficacia de
la esplenectomia en TIP refractaria.
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Materiales y métodos: Estudio
retrospectivo de 14 pacientes con
TIP tratados entre 2001-2018, en
85% con mas de 3 lineas de trata-
miento antes de la esplenectomia.
Se establecié como criterio de res-
puesta la recuperacién de la cuenta
plaquetaria por encima de 100,000
posterior a la cirugia. Se identifico
el tiempo para la recaida y estatus
de la prueba de ureasa en aliento
post esplenectomia

Resultados: La mediana de edad fue
43 afios (9-77 afios), el promedio de
plaquetas al ingreso fue de 16,000
(0-32,000). La respuesta inicial a
esteroides: RC 36%, RP 50%, sin
respuesta 14%; el tiempo prome-
dio para respuesta fue de 13 dias.
7% recibi6 esteroide como terapia
Unicay el 85% recibieron >3 lineas
que incluian: 57% azatioprina. 7%
rituximab, 14% IGIV, 14% eltrom-
bopag. El tiempo promedio desde el
diagnéstico hasta la esplenectomia
fue de 76 meses (9-144 meses), 28%
fueron laparoscépicas. La prueba
de ureasa resulto positiva en 46%
de los pacientes. Se obtuvo RC del
100% y 29% presentaron recaida,
con un promedio de tiempo desde
la esplenectomia hasta la recaida
de 34 meses (8-60 meses), el 100%
de éstos presenté ureasa en aliento
positiva. No hubo asociacion entre
la edad y la recaida postesplenec-
tomia. En este grupo someterse a
esplenectomia antes de los 4 anos
(3.6 1C 2.8-10, p=0.05) y tener
una ureasa en aliento negativa (2
IC1.2-3.8, p=0.01) se asoci6 a una
menor recaida. La tasa de sobrevida
libre de recaida postesplenectomia
a 1y 5 afos, fue de 88% y 72%
respectivamente.

Conclusiones: La esplenectomia
sigue siendo un recurso valioso
en la poblacién seleccionada. Las
variables asociadas a la respuesta
postesplenectomia fueron ureasa
en aliento negativa y el tiempo
del diagndstico al procedimiento
menor de 4 afios. Ureasa en aliento
merece una investigacion ampliada.

HTRO0007-TL Trombofilia primaria
en México XIlI: distribucion de

la localizacion de los fenémenos
tromboticos en pacientes
mexicanos con sindrome de las
plaquetas pegajosas

Guillermo José Ruiz Argtelles,’
Brizeida Azamar Solis,” Yahveth
Cantero Fortiz,? Jesus Mauricio
Olivares Gazca,* Diana Bagatella
Mier,* Juan Carlos Olivares Gazca,’
Gisela Berenice Olivares Gazca,’
Ivdn Murrieta Alvarez,’ Guillermo
José Ruiz Delgado’

' Clinica Ruiz, Centro de Hemato-
logia y Medicina Interna

2 Laboratorios Ruiz

3 Universidad de las Américas
Puebla

# Universidad Popular Auténoma
del Estado de Puebla

5 Benemérita Universidad Auténo-
ma de Puebla

Introduccién: El sindrome de pla-
quetas pegajosas (SPP) es una causa
comun de trombosis arterial y veno-
sa, es una enfermedad autosémica
dominante con alteraciones en la

calidad de las plaquetas y con ocu-
rrencia familiar. Se caracteriza por
plaquetas hiperreactivas con agre-
gacién plaquetaria aumentada en
respuesta a bajas concentraciones
de agonistas plaquetarios: epinefri-
na, adenosin-difosfato o ambas. Las
manifestaciones clinicas involucran
trombosis arterial o venosa, pérdi-
das fetales recurrentes y retraso en
el crecimiento fetal.

Objetivos: Analizar la localizacion
de los eventos trombéticos en una
cohorte de pacientes mestizos
mexicanos con SPP.

Materiales y métodos: Estudio
descriptivo, retrospectivo, en una
sola institucién en un periodo de 24
anos en el Centro de Hematologia
y Medicina Interna de Puebla que
contaron con un expediente clinico
detallado.

Resultados: Entre 1992 y 2016,
se identificaron 86 pacientes (15
hombres y 71 mujeres) mestizos
mexicanos con SPP, todos ellos
tenfan historia de trombosis. Los
fenotipos del SPP fueron tipo |
65%, tipo Il 10% vy tipo Il 25%.

B Trombosis arterial
H Trombosis venosa

Figura 1.
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Los episodios trombéticos fueron
arteriales en 26 casos y venosos 60
casos (70%). La trombosis arterial
mas frecuente fue tromboembolia
pulmonar, mientras que las trombo-
sis venosas fueron identificadas con
mayor frecuencia en los miembros
inferiores.

Conclusiones: La poblacién mexi-
cana con diagnédstico de SPP son
principalmente mujeres; el tipo 1
del SPP es el mas comdin; los prin-
cipales sitios de trombosis arterial
y venosa fueron los pulmones y
los miembros inferiores, respecti-
vamente.

HTR0008-TL: Trombofilia
primaria en México X1V, la
repercusion internacional del
conocimiento del sindrome de
plaquetas pegajosas

Guillermo José Ruiz Argiielles,’ Jestis
Mauricio Olivares Gazca,? Yahveth
Cantero fortiz,> Antonio Cruz
Mora,*Yarely Itzayana Garcia Nava-
rrete,” Juan Carlos Olivares Gazca,'
Gisela Berenice Gomez Cruz,* Ivan
Murrieta Alvarez,” Guillermo José
Ruiz Delgado’

' Clinica Ruiz, Centro de Hemato-
logia y Medicina Interna

2 Universidad Popular Auténoma
del Estado de Puebla

3 Universidad de las Américas
Puebla

4 Benemérita Universidad Auténo-
ma de Puebla

Introduccioén: El sindrome de pla-
quetas pegajosas (SPP) es una
enfermedad con un patrén de he-
rencia autosémico dominante que
afecta las caracteristicas cualitativas
de las plaquetas, el SPP se carac-
teriza por una hiperagregabilidad
plaquetaria in vitro a bajas concen-
traciones de agonistas plaquetarios
(adenosin difosfato y epinefrina).
Sus principales manifestaciones cli-
nicas incluyen trombosis arteriales y
venosas, asi como complicaciones
durante el embarazo y pérdidas

fetales. Aunque el SPP se conside-
raba una enfermedad rara, hoy en
dia un mayor ndimero de grupos de
investigacion alrededor del mundo
han hecho esfuerzos para conocer
mas sobre su etiologfa, herencia y
epidemiologia.

Objetivos: Analizar la distribucion y
repercusion internacional del cono-
cimiento del SPP desde su primera
descripcion en la década de los 80.
Identificar similitudes entre el sitio
de trombosis, nimero de casos y tra-
tamiento de los trabajos publicados.
Materiales y métodos: Revision de
la literatura para el andlisis de datos
y correlacién de los mismos para
identificar la etiologia, herencia y
epidemiologia del SPP.

Resultados: Se revisaron 43 publi-
caciones desde 1988 hasta 2018,
siendo Estados Unidos el pais con el
mayor niimero publicaciones sobre
el SPP con un total de 14, seguido
por Eslovaquia con 11, posterior-
mente Alemania con 8 y México con
6 publicaciones; Hungria, Polonia,
Turquia, Rusiay Nueva Zelanda con
solo una publicacién. Se identifi-
caron similitudes en el tratamiento
con antiplaquetarios siendo el acido
acetilsalicilico el mas utilizado.
Conclusiones: El SPP es una causa
comin de trombosis arterial y ve-
nosa asi como de complicaciones
durante el embarazo que antes era
considerada una enfermedad rara y
ahora cobra cada vez més importan-
cia alrededor del mundo.

HTRO009-TL: Valores de
metabolémica en pacientes con
trombocitopenia asociada a
higado graso no alcohélico
Guillermo José Ruiz Argtielles," Mi-
guel A Lépez Trujillo,? Jests Mauricio
Olivares Gazca,” Yahveth Cantero
Fortiz,* Yarely Itzayana Garcia Na-
varrete,> Antonio Cruz Mora,” Maria
Cristina Miranda Marquez,® Juan
Carlos Olivares Gazca,' Ivan Mu-
rrieta Alvarez,” Guillermo José Ruiz
Delgado’
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! Clinica Ruiz, Centro de Hematolo-
gia y Medicina Interna

2 Laboratorios Ruiz

3 Universidad Popular Autébnoma del
Estado de Puebla

4 Universidad de las Américas Puebla
> Benemérita Universidad Autbnoma
de Puebla

Introduccion: La esteatosis hepatica
no alcohdlica y su elevada preva-
lencia a nivel mundial lo ubica ya
como la enfermedad hepatica mas
comdn en el mundo, presenta una
prevalencia global aproximada del
20 al 30% en adultos y hasta el 75%
en pacientes obesos.

Objetivos: Determinar la asociacion
entre la enfermedad por higado
graso no alcohdlico y resistencia a
la insulina en pacientes con trom-
bocitopenia asociada a esteatosis
hepatica no alcohdlica.
Materiales y métodos: Estudio
retrospectivo transversal en una
poblacién de pacientes que fueron
analizados con pruebas de valora-
cion hepatica no invasiva (FibroMax
y FibroScan). El estudio de meta-
bolémica se realiz6 mediante la
prueba de Quantose IR utilizando un
método cromatografico liquido aco-
plado a espectrometria de masas en
tandem y un inmunoensayo quimio-
luminiscente para la determinacién
de insulina, indicando asi el nivel
de resistencia a la insulina en una
escala de 1-120. Todos los andlisis
estadisticos utilizaron una p=<0.05
para ser considerados significativos.
Resultados: Se analizaron 170
pacientes sometidos a elastogra-
fia transicional, de los cuales, 64
(37.6%) presentaron trombocito-
penia; de este grupo de individuos,
58 (90%) pacientes demostraron un
resultado anormal de elastografia,
mientras que 6 (10%) tuvieron un
resultado de elastografia normal. El
grupo de pacientes que no demos-
traron trombocitopenia fue de 106
individuos, de los cuales 97 (91%)
tuvieron un resultado anormal de
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elastografia y 9 (9%) un resultado
normal del estudio. No se encontr6
una asociacion significativa entre la
presencia y ausencia de tromboci-
topenia y los resultados del estudio
de elastografia transicional (RR
0.93 1C95% 0.5495-1.935). De la
poblacién de pacientes sometidos a
elastografia transicional, se estudio
a un subgrupo de 22 individuos que
adicionalmente fueron estudiados
con Quantose IR, de esta poblacién,
19 (86%) pacientes demostraron
trombocitopenia, 1 (6%) paciente
tuvo un resultado de Quantose
IR positivo y 18 (94%) individuos
demostraron un resultado negativo.
En este grupo no se encontré una
asociacion positiva entre los resul-
tados de Quantose IR y la presencia
y ausencia de trombocitopenia
(RR 1.1, 1C 95% 0.2395-2.778).
También se analizaron la relacion
entre los resultados de la elasto-
grafia transicional y la evaluacion
metabolémica; no se encontré una
relacién significativa entre ambas
pruebas (p=0.8).

Conclusiones: Los resultados
obtenidos demuestran que la trom-
bocitopenia asociada al higado
graso no alcohdlico no tiene una
relacion directa con alteraciones
metabolémicas evaluadas mediante
Quantose IR. Se propone que estos
resultados deben evaluarse en un
futuro con andlisis multivariados.

HTR0011-CC Reporte de caso,
hemofilia adquirida abordaje
diagnéstico y terapéutico

Victor Hugo Pérez Hernandez
Instituto Mexicano del Seguro
Social

Objetivos: Presentar un caso de
hemofilia adquirida, asi como
el manejo y abordaje en nuestro
medio

Antecedentes: La hemofilia A
adquirida es una enfermedad auto-
inmune rara, con una incidencia de
1.3 a 1.5 por millén de habitantes

por ano. El comportamiento de es-
tos inhibidores es diferente al de la
hemofilia hereditaria. El objetivo del
tratamiento es el cese de la hemo-
rragia y disminucion de los titulos
del inhibidor. La terapia de erradica-
cién se basa en inmunosupresores
logrando remisién completa en
70% de los casos utilizando terapias
combinadas. El 20% presentaran
recaidas tras la remision completa.
Caso clinico: Mujer 65 anos, ante-
cedente de IVU dos meses previos
tratada con Ciprofloxacino. Niega
crénico degenerativos. Inicia un
mes previo con aparicion de he-
matoma en tercio distal de pierna
izquierda, edema y dolor intensi-
dad 8/10. Acudiendo con médico
familiar, medicina alternativa y
hospital general de zona sin lograr
mejoria A su ingreso con aumento
del dolor en sitios de hematoma
y evacuaciones melénicas. Explo-
racion fisica destaca palidez de
tegumentos leve, purpura himeda
en cavidad oral, equimosis extensas
en region cervical y térax posterior,
abdomen, miembros pélvicos y to-
rdcicos, limitacion de los arcos de
movilidad por dolor y hemartrosis
en codo izquierdo. BH con anemia
normocitica normocrémica mode-
rada, hemoglobina de 9.3, resto
normal, pruebas de funcién hepa-
tica y quimica sanguinea normales.
Prolongacién del TTPa de 96.2sg sin
correccion tras la administracion de
plasma, patrén de inhibidor tras la
realizacion de diluciones, determi-
nacién de FVII del 1%, deteccion
de inhibidor FVIII de alta respuesta
(256U.B) Terapia hemostatica con
CPPa 70U/Kg por 6 dosis con reso-
lucién de la hemorragia. Basqueda
de condiciones asociadas con TAC
toraco-abdominal, marcadores
tumorales, inmunolégicos, panel
viral y TORCH negativos, probable
relaciéon con manejo antibiético
previo. Terapia de erradicacion con
prednisona Tmg/kg y ciclofosfamida
a 750mgs/mt2, mejoria de los nive-
les de FVIII del 2% las primeras dos

semanas y posteriormente 11% con
reduccion del inhibidor a 4.5UB
tras cuatro semanas de tratamiento
Conclusiones: La hemofilia ad-
quirida representando un reto
diagnostico en médicos de otras
dreas, y un reto terapéutico para el
hematélogo, la bisqueda de condi-
ciones asociadas suele demostrar la
presencia de neoplasias o enferme-
dades autoinmunes, convirtiéndola
en una patologia multidisciplina-
ria. El manejo hemostdtico debe
iniciarse prioritariamente ante la
presencia de hemorragia activa, con
agentes de puenteo y monitorizarse
clinicamente, la deteccion de otras
patologias asociadas pueden favore-
cer la evolucién del paciente.

Figura 1.

|
Figura 2.
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HTR0012-CC Hemofilia adquirida
en el puerperio inmediato,
reporte de un caso

Edgar Ruiz Velasco Nino, Jaime
David Macedo Reynada, Jesus
Antonio Sahagtin Anguiano, Arturo
Vega Ruiz, Cesar Borjas Gutierrez,
Benjamin Rubio Jurado

Instituto Mexicano del Seguro
Social

Objetivos: Describir un caso de
hemofilia adquirida en el puerperio
inmediato, asi como su manejo y
desenlace en nuestra unidad.
Antecedentes: La hemofilia ad-
quirida es una causa de hemofilia,
causada por la presencia de inhi-
bidores contra el factor VIII el cual
se presenta en la etapa adulta con
frecuencia. Estos pacientes pueden
presentar episodios de sangrado
excesivo, sin historia previa de
trastornos de la coagulacién, cuya
prevalencia es de un caso por mi-
[16n. Por lo general se presenta por
auto anticuerpos tipo IgG que no se
fijan a complemento.

Caso clinico: Paciente femenino
de 23 anos de edad, secundigesta
sin antecedentes de importancia,
con embarazo de 34.2 semanas
de gestacién, el cual inicia con
trabajo de parto sin lograr la dtero
inhibicién obteniendo producto el
13 de abril del 2017, con lesién
de labio izquierdo y sin restos
placentarios (perfil toxémico en
pardmetros de normalidad) y alta
voluntaria. Al persistir sangrado
se realiza revision de cavidad, sin
alteraciones reportando persistencia
de sangrado activo abundante. Se
detecta anemia grado Ill y se indica
la transfusion de hemoderivados
ante la persistencia de sangrado
con posterior envié a tercer nivel.
En mayo del 2017 persiste con
sangrado y se realiza histerectomia
y posteriormente LAPE encontran-
do 780 cc de hemoperitoneo, con
sangrado en cupula vaginal. Ante
la persistencia del sangrado y pro-

longacién de TTpa se comenta a
hematologia donde se reporté una
actividad de Factor VIl 20% y se ad-
ministra factor VIl al 80%, el 16 de
mayo del 2017 se desempaqueta y
se reporta sangrado residual de 100
cc con persistencia de hemorragia
empaquetdndose en una segunda
ocasién. En el ingreso a hematolo-
gia se inicia con antifibrinoliticos,
factor VIII a dosis altas (calculado
al 150% de actividad de factor),
durante la persistencia de hemo-
rragia, ademas de usar complejo
protrombinico activado (FEIBa) cal-
culado a 100 mg/kg como terapia
puente y se inicia inmunoterapia
a base de Rituximab (375 g/m2
semanal), como tratamiento qui-
rargico llego a necesitar un total
de 4 empaquetamientos durante
su estancia. La paciente posterior
a inmunoterapia y negativizacion
del inhibidor deja de presentar
hemorragia, con posterior alta y
seguimiento de seguimiento de 10
meses sin inhibidores.

Conclusiones: Aunque en la mayo-
ria de los casos es idiopatico, se han
reportado mdltiples series de casos
en los que se sugiere etiologia en un
50% de los casos, siendo asociado
a patologias autoinmunes en un 17
a 18%, asi como a tumores sélidos
(en especial neoplasias linfoprolife-
rativas). El post parto es una causa
comun que deberia considerarse en
los casos de hemorragia anormal en
el puerperio inmediato

HTR0013-TL Impacto del ciclo
farmacolégico inicial sobre
biomarcadores de inflamacién y
autoinmunidad

Benjamin Rubio Jurado, Arnulfo H.
Nava Zavala, Yubia Maria Lopez
Salvio, Emmanuel Avendano Cas-
taneda, Sandra Guzman Silahua,
Arturo Vega Ruiz

Instituto Mexicano de Seguro Social

Introduccion: Las neoplasias he-
matolégicas son padecimientos
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con alteraciones en el crecimiento,
replicacion y muerte de las células
precursoras hematopoyéticas, su
estudio es importante por su mor-
talidad. El pronéstico depende de
la estirpe celular, y etapa clinica. La
célula tumoral tiene sobre-activado
algunos procesos biolégicos como
proliferacién, angiogénesis, mi-
gracién y metastasis. Mediado por
factores como, citocinas, quimio-
quinas, factor tisular, entre otros. Esto
favorece un estado procoagulable,
inflamatorio y autoinmune.
Objetivos: Evaluar en pacientes con
neoplasia hematoldgica el efecto
del ciclo farmacolégico inicial en
los niveles de biomarcadores de
coagulacién, inflamacién y autoin-
munidad.

Materiales y métodos: Estudio de
cohorte. Se incluyeron pacientes
del Departamento de Hematologia,
HE, UMAE, CMNO. IMSS. Dx. de
Novo: linfoma no Hodgkin, linfoma
de Hodgkin, leucemia y mieloma
mdltiple.

Resultados: Se incluyeron 40 pa-
ciente, 22 (55%) femeninos y 18
(45%) masculinos, media de edad
de 42 afnos, (17-85%). Con dx de
Linfoma no Hodgkin son 22 (55%).
Leucemia aguda son 8 (20%), lin-
foma Hodgkin son 5 (12.5%) con
Mieloma Mdiltiple son 5 (12.5%).
Resultados de laboratorio clinico,
anemia (Hb <11 gr/dl) 28/40), (70%),
Leve 5/40 (12.5%). moderada 18/39
(45%), Severa 5/40 (12.5%), media
de 9.98 g/dl. Trombocitopenia
(<75,000), 9/40 (22.5%) media de
263.2 miles/pl. Leucopenia (<4000)
en 4/40, (10%), media de 15.83
miles/pl. Biomarcadores bioquimi-
cos antes de ciclo farmacolégico:
Dimero D aumentado (>500 ng/
ml) en 35/40 (87.5%), PCR eleva-
da (>10 mg/dl) en 33/40 (82.5%),
anticardiolipina 1gG positivo (<20
GPLU/ml) en 3/40 y anticardiolipina
IgM positivo en 27/40 (<1.5MPLU/
ml). Biomarcadores bioquimicos
posterior al ciclo farmacolégico:
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Dimero D aumentado (>500) en
37/40 (92.5%%), media de 2987
ng/ml. PCR elevada (>10 mg/dl)
en 40/40 (100%), media de 76.31
mg/dl. Anticardiolipina 1gG media
de 2.72 U/ml y Anticardiolipina
IgM media 4.9 U/ml. Resultados de
laboratorio clinico posterior a ciclo
farmacolégico: Anemia (Hb <11 gr/
dl) 26/40, (65%), Leve 4/40 (10%).
moderada 15/39 (37.5%), Severa
7/40 (17.5%), media de 9.86 g/
dl. Trombocitopenia en (<75,000),
11/40 (27.5%) media de 239 miles/
pl. Leucopenia (<4000) en 6/40,
(15%), media de 9.59 miles/ul. No
se encontré diferencia significativa
en estos biomarcadores cuando se
comparan los valores pre y post ciclo
farmacoldgico inicial.
Conclusiones: Se encontr6 activa-
cion de la coagulacion e inflamacion
en pacientes con neoplasia hema-
tolégica y su persistencia después
del primer ciclo farmacolégico. Es
necesario continuar el estudio de
esta activacion y repercusiones en
desenlaces clinicos.

HTR0014-CC: Puerperio
inmediato y deficiencia de factor
VII, reporte de un caso
Emmanuel Alejandro Avendano
Castaneda, Yubia Maria Lopez Salvio,
Benjamin Rubio Jurado, César Borjas
Gutiérrez, Arturo Vega Ruiz
Instituto Mexicano del Seguro Social

Objetivos: Presentacion de un caso
de deficiencia congénita de factor
VIl en una paciente en puerperio
quirdrgico.

Antecedentes: La deficiencia de
factor VIl es una enfermedad hemo-
rragica rara de patrén autosémico
recesivo en la cual se genera un
ausencia total o parcial de una gli-
coproteina dependiente de vitamina
K codificada en el cromosoma 13.
Actualmente se conocen mas de 130
diferentes mutaciones la mayor parte
de ellas puntuales, se localiza 2.8 kb
de distancia del gen codificante del

factor X por lo que puede encontrar-
se déficit combinado con factor X.

Caso clinico: Paciente femenino de
20 afios de edad, con diagnéstico de
deficiencia de factor VIl a los 10 afios
de edad, inicialmente presentada
como epistaxis profusa de repeti-
cién sin tratamiento farmacolégico
previo, acude cursando embarazo
normoevolutivo con 37 semanas de
gestacion, se indica la hospitaliza-
cién para culminar embarazo, a su
ingreso se encuentra en estudios de
laboratorio biometria hematica sin
citopenias, prolongacion de tiempo
de protrombina 23/12.3 segundos,
con actividad de factor VII de un
5.7%, por lo que en el contexto
prequirdrgico se decide inicio de
aplicacién de FVII recombinante a
dosis de 15 mcg/kg cada 4 horas,
con indicacién de monitoreo diario
de actividad del factor a mante-
ner niveles superiores a 10%, en
rangos adecuados se realiza parto
abdominal sin complicaciones
transquirdrgicas con hemorragia de
500cc, determinacién posterior de
actividad de factor se muestra supe-
rior a 200% por lo que se suspende
su aplicacién 24 horas postquirdr-
gicos iniciando tromboproxilaxis;
paciente inicia con clinica sugestiva
de sepsis puerperal que culmina

con realizacion de histerectomia
urgente, reinicio de aplicacion FVII
15 mcg/kg cada 6 horas, con deter-
minacion de factor VII 220% por lo
que para resto de estancia intrahos-
pitalaria se titula dosis a 7.5 mcg/
kg alcanzado metas de manejo para
pacientes con deficiencia de factor
VIl en estado periquirtrgico, la pa-
ciente es egresada 7 dias después
a continuar vigilancia ambulatoria.
Conclusiones: La deficiencia del
factor VII es el mas frecuente de
los trastornos de la coagulacion
poco comunes, encontrando la
deficiencia grave en aproximada-
mente 1:500,000-1,000,000; esta
bien identificada la mala correla-
cién entre el nivel de factor y las
manifestaciones hemorragicas,
con una variacion clinica que va
desde los portadores asintomaticos
hasta las hemorragias fatales; las
indicaciones de tratamiento, como
las dosis y farmacocinética han
sido objetivos de estudio en pobla-
ciones de alta prevalencia como lo
es medio oriente y Asia central sin
embargo los estudios en la pobla-
cién latinoamericana se centran en
perfil génico con poca informacién
sobre respuesta a tratamiento lo que
vuelve la entidad un reto terapéu-
tico actual.

T
Y

8 9
N i
13 14 15
" i i
19 20 21

ic N
o

1" 12

18

JEETI T
16 17 18
i ”

Figura 1. Cariotipo convencional normal, cromosoma 13 responsable de la codi-

ficacion de FVII.
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HTR0016-CC: Hemofilia
adquirida por presencia de
inhibidores contra factor VIII,
reporte de caso

Cristina Jackeline Garcia Garcia,
Rogelio Alejandro Paredes Agui-
lera, Maria De Lourdes Gonzélez
Pedroza

Instituto Nacional de Pediatria

Objetivos: Presentar un caso diag-
nosticado en nuestra institucién.
Antecedentes: Trastorno poco
comin de causa desconocida
caracterizado por la produccién
de autoanticuerpos (IgG) los cua-
les inactivan al factor VIII. Afecta
aproximadamente a 2 personas
por millén, aparece en todos los
grupos étnicos y ambos sexos re-
sultan afectados. La disminucién
de la concentracion del factor esta
relacionada con una tendencia he-
morragica importante. La aparicién
de un inhibidor en un nifo sano es
probable que represente la presen-
cia de un anticoagulante lGpico.
Podria relacionarse con trastornos
autoinmunes, enfermedades malig-
nas y ciertos medicamentos.

Caso clinico: Femenino de 5 anos,
previamente sana, cuenta con 7
hermanos (2 6bitos, 1 desconoce,
otro por probable malformacién
de SNC). Posterior a caida sobre su
propia altura e impacto en regién
dorsal presenté dolor abdominal
y limitacién a la deambulacion;
Exploracién con equimosis sub-
costal izquierda e iliacas, abdomen
con datos de irritacion peritoneal.
Biometria: HB 3.3 gr/dl, plaquetas
154000, TP 16.1”7, TTPA 96”. TAC:
hematoma abdominal y retroperi-
toneal; LAPE: hemoperitoneo de
150 ml, hematoma en hiato eso-
fagico, colon, psoas izquierdo y
empaquetamiento visceral. Durante
vigilancia: TTPA prolongado > 60”,
factor VIII 0.3, inhibidor 36.8 UB,
se inicia manejo con Factor VIII y
FEIBA; Pasa a desempaquetamiento
con sangrado de 2000 ml, cambio

en manejo con Factor VII recombi-
nante, rituximab y gammaglobulina
IV. Posterior a tratamiento: HB 11.1
g/dl, plaquetas 500.000, TP 9.6/136,
INR 0.81, TTPA +2 min, factor VIII
24.7%, inhibidor 3.9 UB. USG
abdominal: hemoperitoneo de
400 cc. Se integra diagnéstico de
Hemofilia Adquirida, continuamos
FEIBA, factor VII, ciclofosfamida,
metilprednisolona 10mg/kg/d, ritu-
ximab y gammaglobulina IV como
coadyuvante. USG abdominal:
hematoma retroperitoneal en dis-
minucién. Egreso con prednisona
y azatioprina.

Discusion: Cuadro caracterizado
por presentar TTPA prolongado y
bajas concentraciones de factor VIII.
EI TPy las plaquetas se encuentran
normales. Es importante distinguir a
los inhibidores anti-factor VIl de los
anticuerpos antifosfolipidicos, ya
que estos Gltimos son hallados con
mayor frecuencia, sin embargo, se
puede tener concentraciones basa-
les de factor VIII cuantificables, adn
en presencia de valores elevados de
anticuerpos inhibidores.

Figura 1.
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Conclusiones: La deteccién tem-
prana de hemofilia adquirida es
primordial para de esta manera po-
der controlar la hemorragia aguda
con agentes de desvio e inicio de
inmunosupresion. Tanto la actividad
residual de FVIIl'y la concentracién
de inhibidores no se ha demostrado
hasta ahora para su correlacién
con el riesgo de hemorragia o la
respuesta hemostatica.

HTR0017-TL: Incremento asocia-
do a la edad de la concentracion
plasmatica de microparticulas en
un grupo de individuos sanos
Martha Isabel Arroyo Franco,’ Lilian
Miguel Cérdova Caraveo,’ Pablo To-
rres Reyes,' Mirthala Flores Garcia,’
Enrique Gutiérrez Sdenz," Andrés
Paniagua Avila,’ Miguel Angel Ro-
driguez Hernandez," Daniela Reyes
Munguia,' Sail Hernandez Aguilar,’
Ana Maria Mejia Dominguez,” Au-
rora De la Pefia Diaz’

! Instituto Nacional de Cardiologia
Ignacio Chavez

2 Universidad Nacional Autonoma
de México
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Introduccién: Las microparticu-
las (MPS) o microvesiculas se
forman mediante mecanismos de
activacion de la membrana celu-
lar. En condiciones fisiolégicas,
se encuentran en la sangre a una
concentracion mayor de 1x109/mL
y se distinguen de los exosomas que
cuentan con un menor didmetro. En
una muestra sanguinea, se obtienen
MPS provenientes de diferentes li-
najes celulares, las mas abundantes
son de: eritrocitos, megacariocitos,
plaquetas, células endoteliales y
leucocitos. Estas a su vez, portan
marcadores de superficie y conteni-
do de sus células progenitoras. Las
MPS participan en la homeostasis
del organismo; la concentracién
de MPS y su funcién se modifican
dependiendo de las condiciones
fisiolégicas de un individuo. Su
ndmero y caracteristicas se mo-
difican durante las enfermedades
isquémicas coronarias, trastornos
autoinmunes, diabetes etc. Tam-
bién se han descrito cambios entre
diferentes poblaciones y entre los
diferentes grupos etarios. Lo que
vuelve prioritario describir las ca-
racteristicas que se observan entre
los individuos sanos de una pobla-
cién por grupo etario.

Objetivos: Determinar la concentra-
cién de MPS en una poblacién sana.
Materiales y métodos: Estudio de
corte transversal, descriptivo. Se
obtuvieron 161 muestras de san-
gre, consecutivas, de donadores
del banco de sangre del Instituto
Nacional de Cardiologia. Se separé
el plasma y de éste se obtuvieron
las MPS por ultracentrifugacion a
10,000 x G durante 90 minutos, a
1°C. Se realizaron tres lavados con
buffer HEPES, y mediante choque
térmico se fragmentaron las MPS.
Los resultados se expresan en con-
centracién de proteinas en mg/mL.
Se realizaron pruebas estadisticas
descriptivas y Kruskall Wallis, U de
Mann-Whitney y Rho de Spearman
con el programa IBM SPSS-Statis-

tics® 15.0. Se consider6 un resultado
de p<0.05 como una diferencia
estadisticamente significativa.
Resultados: Los resultados se mues-
tran en el Cuadro 1 por décadas de
vida. Se encontré que a partir de los
10 anos de edad se incrementa la
concentracién de MPS como lo han
observado otros autores.
Conclusiones: Los resultados de-
muestran que existe una correlacion
positiva entre la edad y la concen-
traciéon de proteinas de MPS en
individuos aparentemente sanos.
En estudios de MPS que consideren
como grupo control a individuos
sanos, sera pertinente tomar en con-
sideracion la elevacion asociada a
partir de los 10 afos de edad.

HTRO0018-TL: Hemofilia
adquirida, serie de casos en un
centro de referencia

José Miguel Alvarez Blanco, Alfredo
Pinedo Rodriguez, Fernanda Sofia
Garcia Miranda, Adriana Tripp Agui-
lar, Darinel Hernandez Herndndez,
Maria Roberta Demichelis Gémez,
Angel Gabriel Vargas Ruiz

Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran

Introduccién: La hemofilia adquiri-
da, es una enfermedad autoinmune
causada por autoanticuerpos neu-
tralizantes 1gG dirigidos contra
el FVIII. El sitio de sangrado mds
frecuente es el tejido subcutdneo
(80%), puede asociarse a enferme-

dades autoinmunes o neopldsicas.
La base del tratamiento es la inmu-
nosupresién y tiene una mortalidad
aproximada del 20%.

Objetivos: Conocer el compor-
tamiento clinico, asi como la
respuesta a tratamiento en un centro
de referencia.

Materiales y métodos: Analisis
retrospectivo de los casos diagnos-
ticados en el INCMNSZ de 2000
a2018.

Resultados: Se diagnosticaron 9 pa-
cientes, con una mediana de edad
de 66 anos (21 a 83 anos), el 78%
mujeres. En el 56% se encontr6
una causa asociada: 2 a neoplasia,
3 a enfermedades autoinmunes,
1 caso postparto y el 44% fueron
idiopadticas. Las manifestaciones
clinicas mas frecuentes fueron:
hematomas subcutaneos en 77%
y sangrado gastrointestinal en el
33%. La mediana de actividad del
Factor VIII (FVIII) al diagnéstico
fue de 6% y de inhibidores 60
unidades Bethesda. Como primera
linea de tratamiento, 66% cortico-
esteroides y ciclofosfamida, 22%
recibieron corticoesteroides en mo-
nonterapia y 11% corticoesteroides
y azatioprina. Otros tratamientos:
inmunoglobulina IV 3 pacientes,
plasmaféresis 1 paciente. Para ma-
nejo de sangrado grave solamente
un paciente recibié FVIIr por sindro-
me compartamental (Figura 1). El
44% tuvo respuesta completa (RC)
(inhibidores negativos, actividad de

Pruebas estadisticas por grupo de edad

Década de edad
21-30 anos 19 0.1204 0.034 - 0.424
31-40 ahos 24 0.1219 0.031 -0.536
41-50 anos 111 0.1553* 0.018-1.730
51-60 anos 90 0.1687 0.014 - 1.309
61-70 anos 17 0.1413* 0.064 - 0.537

*U de Mann p < 0.05.
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FVIII normal y sin sangrado), un pa-
ciente (11%) tuvo respuesta parcial
(RP) y 33% no respondieron (NR).
Las tasas de respuesta global de
acuerdo con la asociacién fueron:
postparto 100%, autoinmunes 66%,
neoplasias 50%, idiopdticas 33%
No se encontré asociacién entre
respuesta al tratamiento y actividad
de FVIII o unidades Bethesda. Un
paciente fallecié por complicacio-
nes asociadas a sangrado.

Conclusiones: Conforme a lo re-
portado en la literatura, el sitio
de sagrado mas frecuente fue el
subcutdneo y se encontraron casos
asociados a neoplasia y a enferme-
dades autoinmunes. Encontramos
un bajo porcentaje de respuesta con
corticoesteroides y ciclofosfamida a
pesar de ser el tratamiento recomen-
dado. La mortalidad relacionada a
sangrado fue baja (11%) a pesar del
acceso limitado a agentes bypass. A
pesar de la limitante en el nimero
de pacientes es de relevancia co-

Figura 1.

nocer el comportamiento clinico de
esta entidad en nuestra poblacion
para aumentar la sospecha diagnds-
tica y el manejo oportuno de estos
pacientes.

HTR0020-TL Impacto de la
persistencia de anticuerpos
antifosfolipidos en pacientes con
trombocitopenia inmune y anemia
hemolitica autoinmune llevados a
esplenectomia, estudio de casos y
controles

Juan Rangel Patino, Samuel Govea
Peldez, Daniela de Jests Pérez Sdma-
no, César Omar Vargas Serafin, Ana
Barrera Vargas, Roberta Demichelis
Gomez

Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricion Salvador Zubiran

Introduccién: Los anticuerpos an-
tifosfolipos (AAFs) se encuentran
hasta en 40% de los pacientes con
citopenias autoinmunes (CA), es
controversial si se relacionan a un
comportamiento clinico diferente.
La esplenectomia es un tratamiento
de segunda linea que se asocia a
respuestas duraderas sin embargo se
desconoce si la presencia de AAFs
impacta en los desenlaces
Objetivos: Analizar el impacto
de la persistencia de AAFs en los
desenlaces a corto y largo plazo
en los pacientes con CA llevados a
esplenectomia.

Materiales y métodos: Se llevo a
cabo un estudio casos y controles. Se
definié caso a aquel paciente que fue
llevado a esplenectomia por: trom-
bocitopenia inmune (TI) y anemia
hemolitica autoinmune (AHAI) en el
que se tuviera persistencia de AAFs
positivos. Los controles debian tener
AAFs negativos; se parearon por
edad (+/-10) fecha de diagndstico
(+/-5 anos) y tipo de citopenia. Se
evaluo respuesta y complicaciones
a 30 dias y al dltimo seguimiento.
Resultados: Se incluyeron 34 casos
y 34 controles entre 2000 y 2018,
la mayoria mujeres (79% vs 76%,

2019 Suplemento 1;20

p=1.00), la mediana de edad fue
de 37 y 36 afios (rango 19 a 63),
53% correspondian a Tl mientras
que 47% a AHAL. Los pacientes con
AAFs positivos habian recibido mas
ciclos de esteroide (p=0.05), mas
terapias previas a la esplenectomia
(p=0.02) y tenfan mas tiempo desde
el diagndstico hasta la esplenecto-
mia (54 vs 18 meses p=0.02) Las
complicaciones quirirgicas fueron
similares entre ambos grupos (18%
vs 18% p=1.0) sin embargo se
presentaron mas infecciones pos-
tquirdrgicas en el grupo de AAFs
positivos (21% vs 3% p=0.05), no
asi eventos trombéticos (p=1.0).
Ambos grupos alcanzaron buenas
respuestas globales con 85% y 91%
(p=0.70). Dentro de los factores
asociados a respuesta completa se
encontrd asociacion positiva con
la respuesta completa previa a es-
plenectomia y asociacién negativa
con la presencia de AHAI, evento
trombético previo, anti B2glico-
proteina, AAPs triple marcador y
haber utilizado una segunda linea
previa. Al Gltimo seguimiento 44%
vs 38% habian requerido un nuevo
tratamiento (p=0.80), sin diferencia
en el tiempo al evento; infecciones
graves en el 21% vs 6% (p=0.15) y
trombosis 15% vs 9% (p=0.70). Las
infecciones fueron el Gnico factor
asociado a una menor superviven-
cia libre de tratamiento (p<0.00=
OR 5.3 1C 95% 1.9-14.1).
Conclusiones: Los pacientes con
CA con persistencia de AAPs lle-
vados a esplenectomia presentan
respuestas profundas, duraderas y
complicaciones a largo plazo que
no difieren a las de los sujetos con
AAPs negativos.

HTR0021-CC Trombosis

venosa relacionada a catéter
central temporal en lactante

con hemofilia y hemorragia
intracraneana, directrices de
tratamiento y reporte de un caso
Maria Guadalupe Ortiz Torres,
Zayra Hernandez Pindn, Berenice
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Sanchez Jara, Paloma Del Rocio
Loza Santiaguillo, Angel Carcia
Soto, Ines Montero Ponce, Maria
De Los Angeles Del Campo Marti-
nez, Annecy Nelly Herver Olivares,
Octavio Martinez Villegas, Abril
Marcela Balam Canul, Daniela Var-
gas Gutiérrez, Enmanuel Rodriguez
Cedeiio

Instituto Mexicano del Seguro
Social

Objetivos: Describir el caso de un
lactante con hemofilia A y trom-
bosis venosa relacionada a catéter
durante tratamiento intensivo con
Factor VIII y revisién de las reco-
mendaciones internacionales para
su tratamiento.

Antecedentes: La hemofilia, en-
fermedad hereditaria hemorragica
con manifestaciones clinicas en su
mayoria de hemartrosis esponta-
neas, tiene una mortalidad del 25 al
30% cuando se complica con una
hemorragia intracraneana, de ahi la
importancia de un diagnéstico y tra-
tamiento oportunos. La incidencia
de Hemorragia intracraneana es de
2.2 a7.8%, el 11.6% se presentan
antes de los 5 anos de edad vy el
56% antes de los 20 afios.

Caso clinico: Masculino de 18
meses, antecedente a los 8 meses
de vida de trauma craneoencefa-
lico (TCE) grave con hemorragia
parietal derecha y crisis convul-
sivas, tratamiento quirirgico sin
complicaciones. Segundo evento
de TCE grave a los 10 meses con
hemorragia intraparenquimatosa
parieto-occipital izquierdo, ha-
llazgo de TTPa 74.1/30 segundos,
factor VIII 1.4%, diagnéstico de
hemofilia A, no requiri6 manejo
quirdrgico e inicia tratamiento con
factor VIII, egresado con profilaxis.
A los 13 meses traumatismo frontal,
TAC de craneo reporta hematoma
parenquimatoso occipital izquierdo
y fractura parietal derecha, trata-
miento intensivo con liofilizado de

factor VIII, se descarta inhibidor, a
los 14 dias de hospitalizado edema
palpebral bilateral, solicitamos ul-
trasonido Doppler el cual reporta
trombosis venosa yugular derecha,
aclaramos que en cada interna-
miento se colocé un catéter central
temporal. Inicia manejo con enoxo-
parina por 12 semanas, se descarté
trombofilia y continué profilaxis
con FVIII 3/sem. Hasta el momento
sin secuelas psicomotrices.
Conclusiones: Los eventos tromboti-
cos en nifos con hemofilia son una
entidad rara sin una incidencia real
y confiable, se estima un porcetaje
de 69% de trombosis venosa en ni-
fios hemofilicos con catéter puerto.
Los factores de riego son el uso de
agentes puente CCPa y rFVII, trom-
bofilia: mutacion FIl 20210A, Factor
V de Leiden G1691A, polimorfis-
mos del gen MTHFR deficiencia
de proteina C 6 S, quimioterapia
o nutricién parenteral prolongada.
El tratamiento no estd estandari-
zado, series de casos y opiniones
de expertos sugieren Heparina no
fracciona por 1 a 2 semanas seguido
de heparina de bajo peso molecu-
lar por 6 a 9 semanas, ademas de
factor VIII en dosis profildctica, re
valoracién con estudios de imagen
y protocolo de trombofilia, al haber
resolucién del trombo suspender la
anticoagulacién.

Figura 1.
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HTR0022-CC: Paciente con
trombastenia de Glanzmann y
mixomas cardiacos, reporte de
un caso

Yessica Torres Girén, Martha Ga-
briela Tavera Rodriguez, Rogelio
Alejandro Paredes Aguilera, An-
gélica Cecilia Monsivais Orozco,
Héctor Dilliz Nava

Instituto Nacional de Pediatria

Objetivos: Reportar el caso de
un paciente con Trombastenia de
Glanzmann y Mixomas cardiacos
a los 8 afos de edad.
Antecedentes: La trombastenia de
Glanzmann es un trastorno auto-
sémico recesivo que se produce
como resultado de mutaciones en
los genes que codifican el recep-
tor de fibrindgeno plaquetario, la
integrina allbf3. La prevalencia
es de aproximadamente 1 por
millén. Los pacientes suelen pre-
sentar sangrado mucocutaneo. Los
tumores cardiacos son extrema-
damente raros. Los rabdomiomas
son el tumor mds prevalente y el
segundo histotipo mas frecuente
observado es el mixoma, éste con
predominio en la adolescencia,
localizado en auricula izquierda en
90%, las manifestaciones clinicas
son numerosas y complejas, sin
caracteristicas definitorias.

Caso clinico: Paciente que inici6 a
los 6 meses de edad con hemorra-
gia mucocutanea severa, valorado
por hematologia a los 4 anos de
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edad por sindrome anémico se-
cundario a hemorragias crénicas.
Se realiz6 protocolo de estudio
con glicoproteinas plaquetarias
CD 41 en 35% concluyéndose
diagnostico de trombastenia de
Glanzmann, con requerimiento
transfusional de plaquetas anual.
En la exploracién de rutina a los
8 anos de edad, se auscult6 soplo
cardiaco II/VI holosistélico, sin
presentar sintomas cardiolégicos.
El Ecocardiograma reporté esteno-
sis pulmonar leve, tumoraciones
pediculadas moviles en auriculas,
funcion ventricular izquierda sis-
tolica conservada e insuficiencia
mitral leve secundaria. Se realiz6
reseccion de tres tumoraciones
cardiacas, una en vena cava infe-
rior hacia la auricula derecha de
17 x 12 mm, la segunda y mayor en
auricula izquierda de 48 X 32 mm
y la tercera en ventriculo derecho
en relacién a la via de salida de 18
x 16mm. El reporte histopatolégico
informé tres tumoraciones compa-
tibles con mixomas resecados en
su totalidad.

Conclusiones: Se reporta el caso
de un paciente con trombastenia
de Glanzmann y mixomas a los
8 anos de edad con reseccién
quirdrgica sin complicaciones
hemorragicas, el tratamiento pre,
trans y postquiridrgico consistié
en transfusién de plaquetas, en la
induccion anestésica y transquirar-
gico con una dosis de Factor VIIr
y acido tranexdmico en el posqui-
rirgico inmediato. En relacién a
mixomas lo mds frecuente en su
presentacién es en adolescentes,
Gnicos y predominantemente en
auricula izquierda; sin embargo,
nuestro paciente tenia 8 afos, los
mixomas fueron miultiples y se
encontraba totalmente asintoma-
tico. No existe hasta el momento
asociacion entre trombastenia de
Glanzmann y mixomas cardiacos.

Figura 1.

HTR0023-TL: La Lp(A) favorece la
calcificacion de la valvula aértica
en adultos mayores

Enrique Gutiérrez Saenz,' Miguel
Angel Rodriguez Hernandez,' An-
drés Ramén Paniagua Avila,’ Nadia
Janet Gonzalez Moyotl," José Conde
Galindo," José Maria Sandoval Gu-
tiérrez,’ Saul Hernandez Aguilar,’
Daniela Reyes Munguia,’ Lilian
Miguel Cérdova Caraveo,” Martha
Isabel Arroyo Franco,’ Mirthala Flo-
res Garcia,' Aurora De la Pefia Diaz?
! Instituto Nacional de Cardiologia
2 UNAM

Introduccién: Segin el INEGI, en
2017 ocurrieron 703,047 muertes
en la Republica Mexicana, el 88.6%
se asocian a las condiciones de
salud. Las enfermedades cardiovas-
culares alcanzan 180,551 decesos,
el 20% del total de fallecimientos;
esto las convierte en la primer
causa de muerte y en un problema
de salud pdblica. Los trastornos de
la valvula aértica se incrementa
en la poblacion. Entre los factores
etiogénicos, se encuentran factores
a los que esta expuesta, como son:
hipercolesterolemia, hiperglice-
mia e hipertensién, entre otros.
La vélvula sufre adelgazamiento
y fibrosis de los velos valvulares
con evidencia de inflamacion,
neovascularizacién, aparicién de
tejido del mesénquima ectdpico y
calcificacion (Figura 1). Un factor
independiente de riesgo cardiovas-
culares la Lp(a) (Figura 2), ocasiona
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incompetencia fibrinolitica que se
asocia a la aterotrombosis. También
incrementa la actividad de la fosfa-
tasa alcalina, el contenido de calcio
y fosfato, la formacién de vesiculas
de matriz e induce apoptosis y cal-
cificacion de la valvula aértica. Se
ha encontrado que existe relacién
entre los niveles séricos de Lp(a) y
la edad avanzada, lo que podria
favorecer el desarrollo progresivo
de mineralizacion de la valvula
adrtica.

Objetivos: Determinar si la Lp(a)
favorece el depdsito de calcio en
la valvula aortica.

Materiales y métodos: Se realizé
un estudio transversal, analitico en
el que participaron 69 pacientes, a
los que se ralizé un recambio de la
valvula adrtica en el Departamento
de Cirugia del Instituto Nacional de
Cardiologia Ignacio Chavez. Se em-
pled citrato de sodio 0.105 M para
anticoagular las muestras sangui-
neas. Se empleé plasma citratado
para determinar la concentracion
de Lp(a) mediante inmunofelome-
tria, segln las indicaciones del
fabricante. También, se obtuvieron
muestras de valvula aortica, en las
cuales se determiné la concen-
tracién de minerales usando un
microscépico electrénico de barri-
do, acoplado a un espectrémetro de
rayos X. El estudio se realiz6 bajo
consentimiento informado de los
pacientes, siguiendo los lineamien-
tos de la declaracién de Helsinki,
siendo previamente aprobado por
un comité ética.

Resultados: Mediana (rango) < 70
anos > 70 afos p. Concentra-
cién de Lp(a) mg/mL 3.7(44.7),
6.2(10.6),0.22 % calcio 37.8(64.7),
54.7(91.6), 0.04** P < 0.05 se
consider6 estadisticamente sig-
nificativo, U de Mann Whitney,
Spearman, programa estadistico
SPSSv22.0.

Conclusiones: Los resultados
muestran un incremento en la
concentracién de Lp(a) y calcio (p
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< 0.05) 1.7 y 1.5 veces respectiva-
mente, en pacientes con mas de 70
afios versus pacientes menores de
70 anos de edad.
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Figura 1.

Figura 2.

HTR0024-TL Caracteristicas
epidemioldgicas de la
trombocitopenia inmune y la
anemia hemolitica autoinmune

en la consulta de primera vez

en servicio de Hematologia del
Hospital Civil de Guadalajara
Fray Antonio Alcalde

Ulises Guadalupe Martinez Lerma,
Maria de la Luz Machuca Rincon,
Esperanza Barrera Chairez, Ana
Lucia Ron Magana, Lorena Alejan-
dra Cervantes Pérez, Bogar Pineda
Terreros, Brian Beltran Guzmadn,
Norma Hilda Chamorro Morales,
Laura Olivia Villalobos De La Mora,
Jesus Alejandro Gutiérrez Ortiz,
Mayra Alejandra Mufioz Olivarez,
César Martinez Ayon

Hospital Civil de Guadalajara Fray
Antonio Alcalde

Introduccién: La trombocitopenia
inmune (T1) y la anemia hemolitica
autoinmune (AHA) son citopenia
adquiridas en donde existe una
destruccion celular de origen in-
munolégico. El 80% de los Tl son
de etiologia primaria. La Tl secun-
daria se asocia con otros trastornos
subyacentes, como enfermedad
autoinmune (lupus eritematoso sis-
témico o artritis reumatoide), VIH,
Helicobacter pylori o sindromes de
desregulacién inmune subyacente,
como la inmunodeficiencia variable
comun. El 90% de los casos de AHA
son de etiologia primaria. De las
causas secundarias usualmente se
asocian a malignidades de células
B, enfermedades autoinmunes y
farmacos.

Objetivos: Describir las caracteris-
ticas demograficas y clinicas de los
pacientes con Tl y AHA visto en la
consulta de primera vez del servi-
cio de Hematologia del Hospital
Civil de Guadalajara Fray Antonio
Alcalde para el periodo de enero a
diciembre de 2018.

Materiales y métodos: se revisaron
los expedientes de pacientes con
diagnéstico de Trombocitopenia y
Anemia que acuden a la consulta
de primera vez durante el 2018.
Resultados: De 147 casos con
anemia se observaron 5 (3%) con
diagnodstico de AHA. De los 83
casos con trombocitopenia se ob-
servaron 17 (20.4%) diagnéstico
de trombocitopenia inmune. En
la AHA, la edad promedio fue de
56 afios (36 a 79 afos) con ligero
predominio en mujeres 1:1.5. En el
80% (4/5) de los casos los niveles
de hemoglobina fueron menores a 7
gramos/dL. Se observaron anticuer-
pos antinucleares en el 40% (2/5) e
IGM positivos para citomegalovirus
en el 20% (1/5). En los casos de Tl
la edad promedio de presentacion

fue 42 anos (17 a 89 anos) con
predominio en mujeres 1:4. En el
52% de los casos (9/17) de Tl los
niveles de plaquetas fueron menos
a 30 mil. Se observaron anticuerpos
antinucleares positivos en el 29%
de los casos (5/17), Anticoagulante
lGpico positivos en el 23% (4/17),
Anticuerpos anticardiolipinas posi-
tivos 23% (4/17), factor reumatoide
positivos 11.7% (2/17), antigeno
para H. pylori 11.7%(2/17) y An-
ticuerpos IgM positivos para virus
Epstein-Barren el 11.7%a
Conclusiones: La incidencia de TI
de causa primaria fue de 47% vy
con posibles causas secundarias del
52%. La AHA primaria detectable
en nuestra poblacién fue del 60%
y con causas secundarias fue del
40%. En el estudio de la anemia
y trombocitopenia de causa inmu-
nolégica, es importante realizar
estudios para determinar las causas
secundarias ya que en nuestros ca-
sOs estas son mas comunes.

HTR0025-TL: Anticuerpos
antinucleares en trombocitopenia
inmune primaria, caracteristicas
clinicas en pacientes del servicio
de Hematologia, Hospital Civil de
Guadalajara Fray Antonio Alcalde
Lorena Alejandra Cervantes Perez,
Daniel Garcia Velasco, Ana Lucia
Ron Magana, Esperanza Barrera
Chairez, Maria de la Luz Machuca
Rincon, Ulises Guadalupe Marti-
nez Lerma, Bogar Pineda Terreros,
Bryan Beltran Guzman, Norma
Hilda Chamorro Morales, Laura
Olivia Villalobos de la Mora, Jesus
Alejandro Cutiérrez Ortiz, Mayra
Alejandra Murioz Olivarez, Cesar
Martinez Ayon

Hospital Civil de Guadalajara Fray
Antonio Alcalde

Introduccién: La trombocitope-
nia inmune (TIP) es un desorden
autoinmune caracterizado por
produccién de auto anticuerpos
que propicia la destruccién prema-
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tura de las plaquetas. La relacion
con autoinmunidad ha sido sujeto
de estudio con la intencién de
determinar de manera precisa los
mecanismos fisiopatoldgicos y los
blancos terapéuticos potencia-
les. Los anticuerpos antinucleares
(ANA) sin evidencia de enfermedad
autoinmune generalizada, se ha
asociado a una mayor incidencia
deTIP crénica y menor respuesta al
uso de corticoides. Titulos demas de
1: 160 son clinicamente relevantes.
Obijetivos: Describir las caracteris-
ticas clinicas de los pacientes con
TIP y presencia de anticuerpos an-
tinucleares, asi como su influencia
como factor de riesgo para recaidas
o cronicidad.

Materiales y métodos: Se revisaron
los casos de pacientes diagnosti-
cados con TIP de mayo de 2005 a
octubre de 2018, en el Servicio de
Hematologia del Hospital Civil de
Guadalajara Fray Antonio Alcalde.
Se incluyeron aquellos pacientes
con determinacién de ANA al diag-
noéstico y que tuvieran serologias
para VHC, VHB, VIH, CMV, VEB
y Helicobacter pylori negativos,
con expediente clinico completo
y seguimiento de la evolucién. Se
excluyeron todos los casos con TIP
secundarias.

Resultados: De un total de 94
pacientes con TIP y expediente
completo,se documenté determina-
cién de ANA en 45 casos. El rango
de los titulos de los anticuerpos fue
de 1:80 a 1:2,530. El patrén mas
comin fue moteado grueso. Se
observaron 15 casos positivos (33%)
y 30 negativos (67%). La media de
edad fue de 42 anos y 41 anos res-
pectivamente. En ambos grupos las
mujeres fueron mas afectadas, 93%
(14/15) en el grupo positivo y 83%
(25/30) en el negativo. El conteo
inicial de plaquetas fue similar en
ambos grupos, 31.8 x 10°/L (ANA
positivos) y 35.3 x 10%L (ANA ne-
gativos). La frecuencia de pacientes
que requirieron manejo de segunda

linea fue de 46% en el grupo positi-
vo y 30% en el grupo negativo. Se
observo evolucién a TIP crénica en
27% de los casos del grupo positivo
y 16% del grupo negativo.
Conclusiones: Los pacientes con
ANA positivos y TIP en este estu-
dio, presentaron menor respuesta
al tratamiento con corticoides, en
concordancia con lo reportado,
requiriendo manejo de segunda
linea en casi la mitad de los casos,
asi como mayor frecuencia de
evolucién a la cronicidad. Una po-
blaciéon mayor permitira determinar
si los ANA en la TIP pueden tener
significado pronéstico.

HTR0026-CC Deficiencia
cuantitativa de factor XII de
coagulacién como causa de
miiltiples episodios de trombosis
venosa profunda, reporte de un
caso

Jorge Enrique Trejo Gémora, Erika
Aforve Herndandez, Denisse Oliva
Veliz Figueroa

ISSSTE Hospital Regional Lic. Adol-
fo Lopez Mateos

Obijetivos: Describir el caso de una
paciente con mdltiples episodios
de trombosis venosa profunda aso-
ciada a deficiencia cuantitativa de
factor XlI de la coagulacioén.

Antecedentes: Mujer de 52 afios
de edad, alérgica a mdltiples far-
macos (TMP/SMX, diclofenaco,
butilhioscina, amikacina, acido
ascorbico, ranitidina, acido acetil
salicilico, penicilina), antecedente
de asma, rinitis alérgica crénica
y mastopatia fibroquistica desde
2003, antecedente de angioedema
en una ocasién en 2005 posterior
a uso de butilhioscina que amerité
uso de aminas vasopresivas y este-
roides intravenosos para control,
hipertension arterial sistémica des-
de 2009, pancreatitis aguda grave
en 2011, isquemia miocdrdica que
requirié cateterismo cardiaco con
colocacién de puente muscular
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en descendiente anterior en tercio
inferior, tromboembolia pulmonar
en 2015 diagnosticada con estudio
de perfusion pulmonar que reporté
ausencia de perfusién por la presen-
cia de defecto de vértice interno en
base externa del pulmén izquierdo
segmento 13, 14y 16, amerit6 anti-
coagulacién con acenocumarinicos
por 6 meses, posteriormente con
antiagregantes plaquetarios Padre
finado por tromboembolia pulmo-
nar. Hijo varén de 20 anos de edad.
Caso clinico: Mayo 2018, ingresa a
urgencias por dolor abdominal tipo
célico constante EVA 9/10, edema
de pared abdominal y bilateral de
extremidades inferiores, se llega a la
conclusién diagnéstica por imagen
de trombosis de vena cava inferior,
se inicia tratamiento con heparina
de bajo peso molecular, es egresada
por mejoria clinica y con cambio
de tratamiento a acenocumarina.
Diciembre del 2018 es referida al
Servicio de Hematologia, donde
se inici6é protocolo de trombofilia.
Enero 2019 (sin tratamiento anti-
coagulante y a 8 meses de ultimo
episodio de trombosis) TP 12.0 (tes-
tigo 11.5), TTPa 42.8 (testigo 26.5),
Fibrinégeno 365. Correccién con
plasma de TTPa: 27 segundos (tes-
tigo 26.5) Factor XII coagulacion (
antigeno): 32% (70-150%) Proteina
C 124% (69-134) Proteina S 91%
(58-127) Antitrombina Il 89% (75-
122) Factor V de coagulacion 86%
(70-140), acido félico 25ng/mL
(4.4-31.0), resistencia a la proteina
C 3.6 (>1.5). MTHFR c. 677C>T
p.Ala22Val. Heterocigoto. Dimero
D 135 ng/mL (0-199) Anticuerpos
antinucleares IFl, ELISA, negativos,
niveles de complemento normales,
1gG, 1gM, IgA anti B 2 glicoproteinas
negados, anticoagulante ldpico ne-
gativo, Anticardiolipinas IgG, IgM,
IgA negativos.

Conclusiones: Trombosis venosa
profunda que incluye una trom-



Revista de

60 Congreso Nacional de la Agrupacion Mexicana para el Estudio de la Hematologia, A.C. . emato I o g I’ a

boembolia pulmonar y trombosis
de vena cava inferior, asociada a
fenémenos alérgicos, con conclu-
sién etiopatogénica y diagnostica
de deficiencia cuantitativa de factor
X1l de coagulacién, mas probable
deficiencia de C1q inhibidor.

HTR0027-TL: Estudio clinico para
evaluar la incidencia de trombosis
en pacientes con linfoma no
Hodgkin y la asociacién con
factores de riesgo

Karen Flores Ordonrez,’ Carlos
Martinez Murillo,” Christian Omar
Ramos Penafiel,” Gilberto Barranco
Lampon,’ Pilar Lavielle Sotomayor,?
Juan Collazo Jaloma,' Jorge Garcia
Meza'

" Hospital General de México

2 Unidad de Epidemiologia Clinica
del Hospital de Especialidades del
CMN Siglo XXI

Introduccién: El examen post
mortem ha confirmado TEV en
hasta la mitad de los pacientes con
cancer. Estudios recientes sugie-
ren que la incidencia de eventos
tromboembdlicos en pacientes on-
cohematolégicos puede ser similar,
o incluso superior, a la encontrada
en pacientes con canceres sélidos.
Objetivos: Determinar la incidencia
de trombosis en pacientes con lin-
foma no Hodgkin (LNH). Establecer
la asociacion entre el evento de
trombosis con la cifra de hemoglo-
bina, leucocitos, plaquetas y DHL
al diagnéstico del LNH.
Materiales y métodos: Se realizé
seguimiento a pacientes con diag-
néstico de LNH que recibieron
tratamiento y que se encontraban en
seguimiento en el Servicio de He-
matologia del Hospital General de
Meéxico en el periodo comprendido
de enero 2015 a diciembre 2017.
Se utilizé estadistica descriptiva y
prueba Xi2.

Resultados: Se incluyeron 217 pa-
cientes (122 hombres, 95 mujeres).

En 5 pacientes (2.3%) se informé
evento de trombosis (3 mujeres, 2
hombres). El género no se relacion6
con el evento de trombosis (p=0.40;
IC 95%). 3 pacientes (60%) tenian
linfoma difuso de células grandes B,
1 paciente (20%) linfoma folicular
grado Il'y 1 paciente (20%) linfoma
del manto. No hubo asociacién
entre el evento de TEV con el tipo
de LNH, (p=0.99; IC 95%). De los
117 pacientes que presentaron
LNH en estadio clinico avanzado,
4 presentaron TEV, sin embargo,
no se encontré asociacién entre
TEV y el estadio clinico del linfo-
ma, (p=0.22; IC 95%). De los 142
pacientes que recibieron esquema
de quimioterapia CHOP, el 2.1%
presenté trombosis; no se encontré
asociacion entre el evento de TEV
con el tipo de quimioterapia admi-
nistrada, (p=0.56; IC 95%), ni con
el uso de terapia blanco (p=0.54; IC
95%). No se encontré asociacion
entre el evento de TEV con la cifra
de hemoglobina, leucocitos, pla-
quetas, DHL y B2 microglobulina al
diagnéstico del LNH. No se encon-
tré asociacion entre TEV y respuesta
al tratamiento con quimioterapia
(p=0.47; 1C 95%).

Conclusiones: En este estudio cli-
nico la incidencia de trombosis en
pacientes con LNH fue de 2.3%.
Cuatro de los cinco pacientes
con trombosis tuvieron un riesgo
intermedio de trombosis segin la
clasificacion de Khorana. No encon-
tramos asociacion entre trombosis
y cifra de hemoglobina (p=0.79;
IC95%), leucocitos (p=0.79;
IC95%), plaquetas (p=0.06; 1C95%)
ni DHL (p=0.40; IC95%) al diagnés-
tico del linfoma. La incidencia de
trombosis en pacientes con LNH
es baja probablemente asociado a
que mds del 90% de los pacientes
que son hospitalizados reciben
tromboprofilaxis con heparinas de
bajo peso molecular.

HTR0028-TL: Correlacion entre
la presencia de anticoagulante
lipico mediante el ensayo

de veneno de vibora de

Russell diluido y el tiempo de
tromboplastina parcial activada
Luz Del Carmen Tarin Arzaga, Mar-
tha Ana Reyes Lépez, Omar Cantu
Martinez, Carlos Alejandro de la
Cruz de la Cruz, Odra Martinez
Gonzélez, Luis Andrés Gonzalez
Torres, Paola Santana Hernandez,
Karina Veldzquez Hernandez, Dia-
na Beltran Garcia, Luis Javier Marfil
Rivera, David Gémez Almaguer
Facultad de Medicina y Hospital
Universitario Dr. José Eleuterio
Gonzélez, UANL

Introduccion: El anticoagulante |G-
pico (AL) es un grupo heterogéneo
de anticuerpos que interfieren en
pruebas de laboratorio dependien-
tes de fosfolipidos, junto con otros
anticuerpos son llamados anticuer-
pos antifosfolipidos. La prevalencia
observada en poblacién sana es de
1 a 5%. En algunas ocasiones es
parte del sindrome antifosfolipi-
dos, caracterizado por tendencia
a desarrollar trombosis y pérdidas
fetales. El tiempo de protrombina
(TP) y tromboplastina parcial ac-
tivada (TTPa) son pruebas de uso
rutinario que contienen concen-
traciones variables de fosfolipidos
dependiendo del reactivo/equipo
utilizado, por lo que la presencia
de AL puede ser causa de TP y TTPa
prolongados. Debido a que la con-
centracién de fosfolipidos es mayor
en la prueba de TP, habitualmente
éste es menos afectado.
Objetivos: Determinar el compor-
tamiento del TTPa en pacientes con
AL positivo utilizando el ensayo
de veneno de vibora de Russell
diluido (DRVVT).

Materiales y métodos: Estudio re-
trospectivo y observacional, donde
analizamos todos los estudios de
AL por DRVVT de pacientes con
sospecha clinica, que contaban
con medicién simultanea de TTPa
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de enero 2018 a enero 2019. Se
emplearon STA-STACLOT-DRVVT
Screen y Confirm para evaluacion
del AL, STA-PTT-Automate para
TTPa. Se consideré un TTPa >44
segundos como prolongado y el
cociente del tiempo del DRVVT
Screen/Confirm >1.2 como AL
positivo. Se realiz6 correlacion de
Pearson y curva ROC entre AL y
TTPa.

Resultados: De 810 estudios de AL,
131 contaban con evaluacion simul-
tanea del TTPa. En 30 casos (23%) el
AL fue positivo, 21 (70%) tuvieron
TTPa prolongado. De los 30 casos
con AL positivo, la mediana del
cociente fue 1.49 (1.31-1.68). Uti-
lizando el corte de 1.5 clasificamos
como AL de baja concentraciéna 16
casos con cociente entre 1.21-1.5,y
como AL de alta concentracién a 14
con cocientes >1.5. El TTPa estaba
prolongado en 8(50%)y 13(93%) de
los clasificados como concentracion
baja y alta, respectivamente. La
correlacion entre el cociente del AL
y el TTPa indica una fuerza de aso-
ciacién alta (r=0.679, p<0.001), de
igual forma entre TTPa y el cociente
de AL de todos los estudios (r=0.662,
p<0.001). El area bajo la curva obte-
nida fue de 0.826 (p<0.001).
Conclusiones: El AL puede causar un
TTPa prolongado dependiendo de la
sensibilidad del reactivo utilizado y
la concentracién del AL. Observa-
mos una correlacién alta entre el
cociente de AL y el TTPa utilizado en
nuestro laboratorio. Es indispensable
conocer la sensibilidad del TTPa ante
el AL para su correcta interpretacion
y pertinente solicitud de exdmenes
complementarios.

HTR0029-CC Sindrome urémico
hemolitico atipico hereditario
como causante de falla organica
multiple en lacatante. Tratamiento
con eculizumab

Jorge Enrique Trejo Gémora, Erika
Aforve Herndandez, Thalia Alejan-
dra Arcos Escobar, Tomas Eduardo

Rodriguez Diaz, Sergio Pérez Arauz,
José Luis Escudero Castro
ISSSTE/HRALM

Objetivos: Presentar el caso de un
lactante con falla organica multiple
secundaria a sindrome urémico he-
molitico atipico hereditario, quien
presentd respuesta satisfactoria al
tratamiento con eculizumab.
Antecedentes: Lactante de 11 me-
ses de edad obtenido por cesdrea a
las 35 semanas de gestacion secun-
dario a pre eclampsia.

Caso clinico: Inicia con cuadro de
infeccion de via respiratoria aunado
a vémito y evacuaciones diarreicas,
tratado de inicio con sulfonamidas,
sin embargo, con deterioro del
estado general, caracterizado por
palidez, oliguria y alteraciones
del estado neurolégico, creatinina
4.3mg/dl, nitrégeno ureicol19
mg/dL, urea 254 mg/dL, iniciando
tratamiento con dialisis peritoneal,
después de 5 dias de tratamiento
sin respuesta favorable se sospecha
de sindrome hemolitico urémico,
por lo cual es trasladado a nuestra
unidad médica para atencién por
la UTIP, se tratdé entonces de un
paciente con alteraciones neurol6-
gicas y emergencia hipertensiva que
amerit6 sedoanalgesia profunda
con apoyo de ventilacion mecanica,
corroborandose falla en la funcion
renal sin remision a pesar de didlisis
peritoneal instaurada, hemoglobina
7.8g/dL, hematocrito de 20.3%,
leucocitos 33 x103/uL, neutréfilos
50.3%, linfocitos 40% plaquetas
26 x103/uL, nitrégeno ureico 58,
creatinina 1.8 mg/dL, urea 124
mg/dL. Valorado por el Servicio de
Hematologia, reporta la presencia
de 40% de esquistocitos en frotis
de sangre periférica, reticulocitos
13.3%, Coombs directo positivo
IgG 1:1, C3 50mg/dL (90-180) DHL
1065 U/L Bl 2.8mg/dL DD 4.9,
haptoglobina baja, diagnosticando
microangiopatia trombdtica, con
inicio concomitantemente de pro-
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tocolo de estudio plasmaféresis y
esteroide sistémico, realizandose 2
recambios plasmdticos con reposi-
cion de plasma 100% . Durante su
estancia se concluyé diagnéstico
de sindrome hemolitico urémico
atipico: toxina shiga negativa, Ac
1gG ADAMTS13 7.1 (negativa), ac-
tividad ADAMTS13 69% (normal),
perfil inmunolégico para lupus,
Sjogren dentro de pardametros
normales. se decide aplicacion de
vacuna anti meningocécica y se
inicid infusion de eculizumab en un
paciente con choque séptico, y falla
organica mltiple. Se logré realizar
alteraciones mutacionales en SHUa
mediante andlisis de secuencia de
ADN mediante NGS, con reporte de
mutacion heterocigota del gen CFH
y MCP. Se documenta correccion
hematolégica, renal y neurolégica
en la tercera semana consecutiva de
aplicacion de eculizumab. Madre
y padre también con alteraciones
mutacionales.

Conclusiones: Falla organica multi-
ple secundaria a SHUa hereditario
con respuesta favorable a eculi-
zumab.

HTRO0030-TL Dosis bajas de
rituximab y eltrombopag con
altas dosis de dexametasona

y sus combinaciones como
tratamiento de primera linea

en trombocitopenia inmune
primaria. Seguimiento a largo
plazo

Perla Rocio Colunga Pedraza, José
Ernesto Sanchez Renddn, Andrés
Gémez De Leén, Oscar Marquez
Pinedo, Olga Graciela Canti Ro-
driguez, César Homero GCutiérrez
Aguirre, Luz del Carmen Tarin Arza-
ga, David Gémez Almaguer
Servicio de Hematologia, Hospital
Universitario Dr. José Eleuterio
Gonzélez

Introduccioén: La piedra angular en
el tratamiento de la trombocitope-
nia inmune primaria (TIP) son los
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corticosteroides, sin embargo, la
remisién a largo plazo no es mayor
al 30%. La falta de respuesta soste-
nida en pacientes con diagndstico
de TIP de reciente ha obligado a la
bisqueda de estrategias terapéuti-
cas que modifiquen el curso de la
enfermedad.

Objetivos: Documentar la duracion
de la respuesta, tasa de recaida y
supervivencia libre de recaida de
esquemas alternativos a la mono-
terapia con corticosteroides en el
tratamiento en primera linea en
adultos con TIP.

Materiales y métodos: Realizamos
el seguimiento a largo plazo de
los pacientes atendidos a nuestro
centro con diagnostico nuevo de
TIP de 2011-2018, que tuvieran al
menos 6 meses de seguimiento y
que hubieran recibido cualquiera
de las siguientes combinaciones:
Tratamiento 1 (T1): rituximab a
dosis bajas (100 mg semanales por
4 dosis; dias 1, 7, 14 y 21) mas al-
tas dosis de dexametasona (ADD);
tratamiento 2 (T2): eltrombopag (50
mg diarios, dia 1-28) mas ADD y
tratamiento 3 (T3) rituximab dosis
bajas mas ADD vy eltrombopag (50
mg diarios, dia 1-28). Las definicio-
nes de respuesta se documentaron
de acuerdo al consenso del grupo
internacional de trombocitopenia
inmune. Documentamos la tasa y
tiempo a la recaida y el tiempo de
duracién de la respuesta.
Resultados: Incluimos 29 pacientes,
con una mediana de seguimiento
de 29 meses (rango, 7-85) de los
cuales 12 (41%) pertenecieron al
grupoT1, 7 (24%) al grupo T2y 10
(34.5%) al T3. La respuesta global
inicial fue de 83%, 100%, 100%
respectivamente. La duracion de la
respuesta fue de 25.5 meses (2-85)
en el T1, 25 meses (2-58) en el T2
y de 25.9 meses (13-36) en el T3
(P=0.98). La tasa de recaida fue de
42% (n=5) del T1, 57% (n=4) del
T2,y 40% (n=4) del T3 (P=0.78). La
supervivencia libre de recaida fue

de 34 meses (IC95% 25-42) en T1,
de 58 meses (IC95% 37-66) en T2 y
de 31 meses (26-35 enT3) (P=0.99).
Conclusiones: No encontramos
diferencias significativas entre
cualquiera de los esquemas de
tratamiento utilizados pero si un
tiempo libre de recaida mayor de 2
afos en todas las combinaciones.
El uso de esquemas alternativos a
corticosteroides como primera linea
representa una opcion atractiva y
con una respuesta sostenida en el
tratamiento de laTIP del adulto a lo
largo del tiempo.

HTR0031-CC: PTT en embarazo
asociado a VIH con prueba de
Coombs directo positivo: reto al
diagnéstico

Elva Gabriela Garcia Estrada,’ Alicia
Elizabeth Guzman Herndndez,’
Juan Carlos Lépez Herndndez,’
Laura Adriana Rivera Mendoza,’
Barbara Garcia Reyes,’ Titania
del Carmen Acosta Herndndez,’
Aldo Fernando Adrian Gutiérrez
Alatorre," Patricia Aracely De la
Mora Ldpez,” Carlos Roberto Best
Aguilera’

! Hospital General de Occidente/
Universidad de Guadalajara

2 Centro Jalisciense de la Transfusion
Sanguinea

Objetivos: llustrar la complejidad
del diagnéstico en casos selectos
de PTT.

Antecedentes: La Pdrpura Trombo-
citopénica Trombdtica (PTT) es una
enfermedad potencialmente mortal,
caracterizada por trombocitopenia
severa, anemia hemolitica microan-
giopdtica y dafio a drganos por
isquemia, todo esto secundario a la
actividad deficiente de ADAMTS13.
El diagndstico puede ser elusivo
particularmente en ausencia de
datos clinicos claves. Por otra parte
su asociacion a la infeccién por VIH
se ha descrito en 1 a 7% de los pa-
cientes con esta dltima condicion.
De la misma forma la prueba de

Coombs positiva a titulos bajos se
ha documentado hasta en 5% de los
casos. Todo esto puede representar
un distractor significativo en pacien-
tes con presentacion atipica. Aqui
se describe el caso de una mujer
embarazada que ejemplifica este
reto diagndstico.

Caso clinico: Mujer de 21 anos de
edad con embarazo de 17.6 SDG
y sin antecedentes de importancia.
Fue referida por sindrome anémico
exclusivamente. En la BH inicial
destaco: Hb 7.3 g/dL y plaquetas
19 x10%uL. En el frotis de sangre
periférica se encontraron 9-10
esquistocitos por campo, poiqui-
locitosis ++, anisocitosis ++ y 1-2
plaquetas por campo. Reticulocitos
corregidos de 4.3% y 6 normoblas-
tos/100 células. La Bl 0.88 mg/dL,
DHL 1518 UI/L, VIH reactivo, Acs
vs VHC positivos, Coombs directo
1+ 1gG. Por la alta sospecha de
PTT se inicié6 metilprednisolona
e infusién de plasma fresco con-
gelado. Se realizaron recambios
plasmaticos diarios. Se confirmé
infeccion por VIH por Western Blot
y se inicarion antiretrovirales. La
actividad de ADAMTS13 fue <3%.
Posterior a 4 recambios plasmaticos
la hemoglobina se incrementé a
10.4 gr/dL, plaquetas 185x103/uL,
3-5 esquistocitos por campo, 1 nor-
moblasto/100 células, reticulocitos
corregidos de 7%, Bl 0.31 mg/dL,
DHL 338 UI/L. Producto con apa-
riencia normal y vitalidad a través
de ecosonograma.

Conclusiones: Tres circunstancias
conjugadas hacen de este caso
particularmente atipico pues se
ha informado el rol patogénico
de la infeccién por VIH en PTT,
el embarazo por si mismo puede
condicionar microangiopatias con
comportamiento clinico hemo-
litico, mientras que la prueba de
Coombs directo se ha documentado
que resulta un distractor significati-
vo hasta en el 5% de los casos. Todo
esto es particularmente relevante
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para el diagnéstico de una condi-
cion potencialmente mortal que
requiere un tratamiento oportuno
y relativamente complejo.

HTR0032-TL Conteo plaquetario
antes y después del tratamiento
de erradicacion de H.pPylori en
nifios con PTI crénica

Adriana Carolina Sandoval Gon-
zélez, Maria Guadalupe Gonzalez
Villarreal, Maria Madia Corolla Sa-
linas, Luz Maria Sdnchez Sanchez,
Aracely Arredondo

Instituto Mexicano del Seguro
Social

Introduccién: La PTI crénica se
presenta en el 20% de las tromboci-
topenias inmunes en ninos. Una de
las infecciones que se ha asociado
con la aparicién de Trombocitope-
nia Inmune Primaria (TIP) cronica
en adultos es la infeccién de H.
pylori, y tras la erradicacion de la
infeccion, se ha demostrado res-
puesta en la cuenta plaquetaria. En
pacientes pediétricos, existe poca
informacién de dicha asociacién.
Objetivos: Evaluar si posterior al
tratamiento de erradicacién de H.
pylori (amoxicilina, claritromicina,
metronidazol y omeprazol), en ni-
fios diagnosticados con TIP crénica
mas prueba de aliento positiva a
Helicobacter pylori existe respuesta
plaquetaria.

Materiales y métodos: Estudio
observacional, retrospectivo, lon-
gitudinal, analitico. Se estudiaron
pacientes con diagndstico de TIP
crénica con prueba de aliento
positiva, de entre 1 y 15 afos de
edad tratados en la Unidad de alta
especialidad no. 25 del IMSS. Se
instaura tratamiento de erradicacion
y posteriormente se evalta el con-
teo plaquetario. Se realiz6 analisis
mediante la prueba de varianza
de Friedman siendo significativa
p <0.05

Resultados: Se incluyeron 9 pa-
cientes pediatricos con PTI crénica

+ infeccién por H. pylori. La edad
al diagnéstico de PTI fue de 5 anos
(1-13), y la edad al diagnéstico de
infeccién por H. pylori fue de 12
afos (3-14). El conteo plaquetario
previo al tratamiento de H. pylori
fue de 62,300 (14,400-110,600), al
mes de tratamiento fue de 61,300
(16,400-128,800), y a los 5 meses
fue de 65,400 (15,300-206,000)
(p=0.641). Se obtuvo respuesta en
2 pacientes (22%).

Conclusiones: En pacientes con
TIP crénica con infeccién conco-
mitante de H. pylori el tratamiento
de erradicacién no incrementa la
respuesta plaquetaria; sin embargo,
la muestra es pequefa por lo que se
requiere mayor seguimiento.

HTR0033-TL Trombosis asociada
a neoplasias hematolégicas en el
Hospital General Regional No. 1
Dr. Carlos Mac Gregor Sanchez
Navarro, IMSS. Revision de 5
anos

Cindy Ledesma De La Cruz, Maria
Teresa Garcia Lee, Laura Olivia
Guzman Chores, Carlos Arturo
Camberos Mercado, Jessi Judrez
Lara, Jesus Elias Castellanos Galan,
Yolanda Lugo Garcia, Ana Itamar
Gonzélez Avila, Maria Paula Her-
nandez, Abraham Majluf Cruz
Instituto Mexicano Del Seguro
Social

Introduccién: Los pacientes con
neoplasias hematoldgicas tienen un
aumento del riesgo de enfermedad
tromboembdlica venosa (ETV), sin
embargo también se ha reconocido
que puede existir un riesgo aumen-
tado de trombosis arteriales. En la
etiologia intervienen diversos facto-
res, como la liberacion de TNFa e
IL1y 6, estado proinflamatorio, au-
mento del factor tisular y trombina,
asi como la activacién plaquetaria
provocando cambios en los meca-
nismos hemostaticos que aumentan
el riesgo de trombosis a diversos
niveles. El riesgo tromboembdlico
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se presenta en todas las entidades
hemato-oncoldgicas.

Objetivos: Caracterizar los eventos
trombéticos que se presentan en
pacientes con neoplasias hemato-
l6gicas en nuestro servicio.
Materiales y métodos: Se realiz
un estudio de cohorte, se incluyen
todos los pacientes con diagnéstico
de alguna neoplasia hematolégica
(linfoma, mieloma, sindromes mie-
loproliferativos crénicos y leucemia
aguda) que presentaran cuando me-
nos un evento trombético (arterial
0 venoso) corroborado por estudios
de imagen en un periodo del 1° de
enero de 2014 al 31 de diciembre
de 2018.

Resultados: Se identificaron 42
casos de trombosis arteriales y
venosas. (50 % mujeres y hom-
bres), promedio de edad de 59
afos (rango de 26-92 anos). De las
trombosis venosas el sitio con ma-
yor frecuencia fue las extremidades
inferiores 57% y 30.8% miembros
toracicos, 14% present6 TEP, trom-
bosis portal 4.7%, trombosis renal
2.3%, trombosis de las venas su-
prahepdticas 2.3%. De los eventos
arteriales los de mayor frecuencia
fueron los vasculares cerebrales
14%, infarto agudo al miocardio
4.7%. Los eventos trombéticos se
presentaron con mayor frecuencia
en pacientes con linfoma: linfoma
no Hodgkin difuso 35%, folicular
4.8%, plasmablastico 4.8%, manto
2.4%, T periférico 2.4%, seguido de
las neoplasias mieloproliferativas
cronicas (NMPC): trombocitemia
esencial 21%, mielofibrosis 2.4%,
policitemia vera 4.8%, leucemia
mieloide crénica 2.4%, el linfoma
de Hodgkin 9.5%, mieloma mdalti-
ple 7.1%, leucemia mieloide aguda
2.4%. El tratamiento de eleccién
para trombosis venosa fue heparina
de bajo peso molecular. Actualmen-
te contindan con tratamiento 65%,
reciben heparinas de bajo peso
molecular el 32.7%, rivaroxabdan
9.5%, acenocumarina 11.9%, ASA
14.3% (trombosis arteriales).
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Conclusiones: La ETV es la causa de
trombosis mas frecuente en pacien-
tes con neoplasias hematologicas.
No hay predominio de género. La
trombosis venosa fue mas frecuen-
te en pacientes con linfoma y la
arterial en pacientes con NMPC.
Los tratamientos utilizados estan en
concordancia con las recomenda-
ciones internacionales. Se requiere
completar el seguimiento a largo
plazo para determinar la recurrencia
y la mortalidad a largo plazo.

HTRO0034-TL: Esplenectomia
laparoscépica en citopenias
autoinmunes, resultados en un
hospital de segundo nivel

Maria Teresa Garcia Lee, Pavel Ville-
gas Betanzo

Hospital General Regional No. 1

Introduccién: A pesar de contar
con miltiples tratamientos médicos
para las citopenias autoinmunes,
la esplenectomia continta siendo
una opcién como segunda linea
de tratamiento. En el mundo la
esplenectomia laparoscodpica se
considera el abordaje de eleccion
en el tratamiento de las citopenias
autoinmunes. En nuestro Hospital
se realizaban ambos abordajes,
predominando la esplenectomia
abierta, sin embargo, desde hace dos
afos se realiza Ginicamente abordaje
laparoscopico. El paciente candidato
es referido a la consulta de Cirugia
previa realizacién de tomografia con
contraste intravenoso para valorar el
tamafio y las caracteristicas vascula-
res del bazo asi como la presencia de
bazos accesorios. Para la cirugia se
utilizan tres trécares (uno de visién
10 mm vy dos de trabajo de 5 y 10
mm). Independientemente del estu-
dio de imagen se realiza la bisqueda
intencionada bajo visién directa,
de bazos accesorios, de haberlos se
realiza su diseccion y extraccion,
terminando evento quirdrgico sin
necesidad de drenajes.

Objetivos: Presentar los resultados
a corto plazo de la esplenectomia
laparoscopica en nuestro Hospital.

Materiales y Métodos: Se realizé
un estudio de cohorte retrolectivo
dénde se incluyeron a todos los pa-
cientes con citopenias autoinumnes
a los que se les realiz6 esplenecto-
mia laparoscopica del 1° de enero
de 2016 al 31 de diciembre de 2018.
Resultados: Se realizaron seis
procedimientos. El 83% de los pa-
cientes fueron mujeres. El 67% de
los pacientes tenfa diagnéstico de
trombocitopenia inmune crénica y
el 33% de anemia hemolitica auto-
inmune. La edad promedio fue de
48 afos. El 83 % de los pacientes
habia recibido mas de dos lineas
de tratamiento al momento de la
cirugia. La longitud mayor promedio
del bazo fue de 12.61 cm (rango
9.6-17 cm). En un caso se encontré
bazo accesorio en la tomografia,
se realizé reseccion y el control
gammagrafico fue negativo. Nin-
gln paciente requirié conversion a
esplenectomia abierta. La estancia
hospitalaria promedio para el pro-
cedimiento fue de 3.6 dias. El 67%
de los pacientes presenté remision
inmediata de la enfermedad y el 33
% remision tardia. Ningln paciente
tuvo hemorragia grave y sélo una
paciente, con anemia hemolitica
autoinmune, requirié transfusién de
>1 CE. No defunciones.
Conclusiones: La esplenectomia
laparoscopica reemplazo a la abierta
como la técnica de eleccién debido
a la disminucién del dolor postope-
ratorio, hospitalizacién mas corta y
recuperacién mas rapida. Adn no
se ha realizado un seguimiento
suficiente para valorar la remisién a
largo plazo pero parece ser similar a
la reportada en otras series.

HTR0035-TL: Profilaxis
personalizada en pacientes
pediatricos mexicanos

con hemofilia A severa

mediante la determinacion de
farmacocinética del factor VIII
Emma Lizeth Estrada Rivera, José
Eduardo Mares Gil, Daniel Gomez

Gonzalez, Julia Esther Colunga
Pedraza, Daniel Alejandro Garcia
Viera, Edith de Maria Blasquéz
Azua, David Gutiérrez Ferndndez,
Oscar Gonzalez Llano, Yahaira
Valentine Jiménez Antolinez, Laura
Villarreal Martinez

Hospital Universitario Dr. José Eleu-
terio Gonzélez

Introduccion: La profilaxis es el
estandar de oro para el manejo de la
hemofilia severa logrando prevenir
hemorragias y sus complicaciones.
El modelo de profilaxis mas utiliza-
do es la administracion empirica de
25-40 Ul/kg tres veces por semana
de factor VIII (FVIII). Sin embargo,
los niveles reales requeridos pueden
variar considerablemente, éstos
dependen de la dosis administrada,
el intervalo de dosificacion y el
perfil farmacocinético del paciente.
Los célculos farmacocinéticos son
dtiles para disenar una dosificacién
6ptima de los niveles minimos
requeridos de factor de forma in-
dividual.

Objetivos: Determinar la farma-
cocinética del FVIII en pacientes
pediétricos con hemofilia A severa
para establecer una profilaxis per-
sonalizada y comparar su eficacia
contra el esquema profilactico
empirico.

Materiales y métodos: Se inclu-
yeron a pacientes pediatricos con
hemofilia A severa, con 1 afo 6 mds
en profilaxis y seguimiento mensual
en la clinica de hemofilia de nuestro
centro, se excluy6 a pacientes con
inhibidores y/o alteraciones renales
y/o hepaticas documentadas. Se
aplicaron 50 U/kg de FVIII a todos
los pacientes y se tomaron 4 deter-
minaciones del factor (0, 4, 24 y
48 horas). Mediante la herramienta
digital WAPPS-Hemo se obtuvo la
farmacocinética del FVIII de cada
paciente.

Resultados: Se determing la farma-
cocinética del FVIIl en 9 pacientes,
con una mediana de edad de 9
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anos (2-13) y una media de IMC
de 18.6 (15.1-23.6). Se observé un
tiempo estimado promedio en el
que la concentracién de FVIII llega
a <1% de 70.6 h (53.5-89.5) y un
inicio de semidesintegracién del
factor de 9.3 h (6.25-14.25). Me-
diante la calculadora clinica de la
aplicacion, se obtuvo un esquema
profilactico para cada paciente.
En el 20% no se modificé la dosis
de factor y en el 80% restante fue
necesario incrementar la dosis con
una media de 29.8 Ul/kg.
Conclusiones: La profilaxis perso-
nalizada es facil de obtener con las
herramientas digitales actualmente
disponibles. En nuestro estudio,
a diferencia de lo reportado en la
literatura, 80% de los pacientes
requirieron un incremento en la
dosis de factor seglin su farmaco-
cinética. Encontramos ademds un
tiempo de aclaramiento inferior
a lo reportado en otros grupos
poblacionales. A pesar de que
la mayoria de estos pacientes no
referian sangrados clinicamente sig-
nificativos, es posible que cursaran
con sangrados subclinicos durante
el tiempo que mantenian un nivel
valle de FVIIl <1% con su esquema
profilactico previo. El impacto de
la implementacién de la profilaxis
por farmacocinética y su relacién
costo-efectividad actualmente se
encuentra evaludndose de forma
prospectiva.

HTR0036-TL: Estudio clinico

para evaluar las modificaciones
hemostaticas en pacientes

con hemofilia a e inhibidores

en pacientes tratados con
emicizumab

Carlos Martinez Murillo, Chris-
tian Omar Ramos Penafiel, Maria
Guadalupe Leén Gonzdlez, Juan
Collazo Jaloma, Gilberto Barranco
Lampdn, Juan Zazueta Pozos, Nis-
halle Ramirez Muhiz, Jorge Carcia
Meza, Andric Cuevas Judrez, Karen
Flores Ordonez, Irma Karen Pellén

Téllez, Yubelka Baltodano Martinez,
Mario Alberto Tapia Bravo, Kathe-
rine Rodriguez Fuentes, Claudia
Andrea Telleria Arispe, Juan Diego
Munoz Vega, Jonas Aguirre Espinoza
Hospital General de México

Introduccion: El emicizumab es
un anticuerpo monoclonal bies-
pecifico que esta aprobado para
el tratamiento de hemofilia con
inhibidores. Su mecanismo de
accion consiste en unirse de ma-
nera especifica a los factores IX y
X de la coagulacion. Esta forma de
tratamiento se considera disruptiva
por el efecto que ocasiona al dismi-
nuir en mas del 80% la incidencia
de hemorragias. En los pacientes
tratados con este monoclonal hay
modificaciones importantes en la
coagulacién

Obijetivos: Evaluar las modificacio-
nes en las pruebas de hemostasia
en los pacientes con hemofilia A e
inhibidos que se encuentran bajo
tratamiento con Emicizumab
Materiales y métodos: Se disefo
un estudio clinico antes-después
para comparar las diferencias en
las pruebas de hemostasia en los
pacientes con hemofilia A e inhibi-
dos con Emicizumab. Se incluyeron
a 7 pacientes mayores de 12 afios de
edad e inhibidos de alta respuesta
(> 5 UB). A todos los pacientes se
les efectuaron las siguientes prue-
bas de laboratorio: TP, TTPa, TT,
fibrinégeno, Factor VIII, FvW:RCo,
inhibidores, proteina C, S, RPCa y
Dimeros-D. Se efectuaron previo al
tratamiento a los 1.5 y 3 meses post
tratamiento. Se efectdo la prueba
de T de student para diferencia de
medias.

Resultados: En los 7 pacientes es-
tudiados se encontré que el TTPa
tuvo una diferencia significativa
al corregirse el TTPa desde el 1.5
mes de tratamiento (p< 0.01), el TP
y TT no mostraron modificacién
y no tuvieron diferencia. El fibri-
négeno tuvo un incremento en la
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concentracion, pero sin diferencia
significativa (p-0.9). EI FvW:RCo
no tuvo diferencias con respecto al
valor basal. Las pruebas de proteina
C, S, RPCa y Dimeros- D no mos-
traron diferencias entre los valores
pre y post tratamiento. El titulo
del inhibidos fue indefectible en 4
pacientes y en 3 pacientes el titulo
fue < 10 UB.

Conclusiones: Los pacientes con
Hemofilia tratados con Emicizu-
mab mostraron correccién en las
pruebas de coagulacién (TTPa) y la
determinacién de Factor VIII por el
método de una etapa demostré que
el valor se corrige a >204 Ul/dL. El
resto de las pruebas de hemostasia
no mostraron diferencias significa-
tivas. Los pacientes con hemofilia
bajo tratamiento con emicizumab
presentan tiempos de coagulacion
normales con Factor VIII normal, lo
que puede ocasionar interferencias
preparatorias o en los servicios de
urgencias. La correccion del TTPa
es un artificio y no representa el
valor real. La sugerencia es realizar
factor VIII cromogénico porcino
para evaluar la concentracién real
del factor deficiente.

HTR0037-CC: Deficiencia de
factor XIIl. Reporte de un caso

en el Hospital Infantil de México
Federico Gomez

Lucia Mariana Munoz Juarez Diaz,
Aida Mashenka Moreno Gonzélez,
lo Daiela Castillo Martinez, Lizette
Velazquez Marmolejo

Hospital Infantil de México Fede-
rico Gomez

Objetivos: Reportar el caso de una
paciente mexicana con deficiencia
de factor Xlll, la cual inicié con
manifestaciones clinicas desde los
primeros meses de vida y fue diag-
nosticada hasta los 4 afios de edad.
Antecedentes: El factor XlII fue
descrito por primera vez en 1944
por Robins, pero nombrado como
un factor estabilizador de fibrina
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en 1948. Se define como un esta-
bilizador de la fibrina, responsable
de la estabilizacion del coaguloy el
entrecruzamiento del polimero de
fibrina, que lo protege de la fibri-
nolisis. Circula en el plasma como
heterotetrametros compuestos por
dos subunidades portadoras (FXIII-
B2) y dos subunidades cataliticas
(FXNI-A2). Una deficiencia congéni-
ta tiene una prevalenciade Ten 1 a
2 millones de individuos y se carac-
teriza por una formacién inestable
de fibrina. Se manifiesta tipicamente
con sangrado del cordén umbilical
en el 80% de los casos. Posterior-
mente en la vida es muy frecuente la
hemorragia intracraneal espontanea
o traumatica, hematomas intramus-
culares y subcutdneos.

Caso clinico: Se trata de femenino
de 4 afios de edad con antecedente
de sangrado de cordén umbilical a
los 4 dias de vida, asi como 2 hemo-
rragias intracraneales secundarias a
traumatismo craneoencefalico leve.
Acude por cefalea, alteraciones del
estado de alerta y vémito secundario
a traumatismo craneoencefélico leve
24hrs previas. A la exploracion fisica
con signos vitales estables, Glasgow
14, con hematoma en regién frontal.
12 horas posteriores con cefalea,
deterioro neurolégico y eviden-
cia de hemorragia supratentorial
intraparenquimatosa requiriendo
intubacién orotraqueal. Se tomé BH
con hemoglobina de 12.2 g/dL, leu-
cocitos 10.3/mm3, neutréfilos 73%,
linfocitos 21%, plaquetas 225,000
asi como TP 12.6s, TTPa 25s. Se
descarté vasculitis y malformacion
arteriovenosa. Como sospecha diag-
nostica se intuy6 disfibrinogenemia
o deficiencia de factor XIII. Se realizé
una cuantificacion del factor Xl
que revelé <15% de actividad, en
la madre de 54.8% y padre 46.8%
confirmandose el diagnéstico de
deficiencia de factor XIII.
Conclusiones: La deficiencia de
factor Xl es un reto diagnéstico
debido a que se presenta con san-

grados los cuales no pueden estar
explicados por tiempos de coa-
gulacién normales. El diagndstico
temprano es de suma importancia
para prevenir hemorragias graves
y complicaciones posteriores. El
tratamiento tradicional incluye
transfusién de crioprecipitados, y
en la actualidad se trata con terapia
de reemplazo profilactica con FXIII.
El régimen de dosificacion ha sido
entre 15y 30 Ul/kg y el uso ha sido
tanto a demanda como de forma
profilactica cada 4 a 6 semanas.

Figura 1.

Figura 2.

HTR0038-TL: indice de sangrado
en pacientes con diagndstico

de hemofilia A severa que

reciben profilaxis en dosis bajas
comparada con pacientes a
demanda en el Hospital Infantil de
México Federico Gomez durante
el aio 2018

Marco Antonio Piedra Rivas, lo
Daiela Castillo Martinez, Aida Mas-

henka Moreno Gonzélez, Lizette
Velazquez Marmolejo

Hospital Infantil de México Fede-
rico Gémez

Introduccién: La manifestacién
hemorragica mas comdn son: he-
martrosis recurrentes seguidas de
hemorragias musculares. Las arti-
culaciones cominmente afectadas
son los codos, rodillas y tobillos, la
presencia de sangrado recurrente
en estas articulaciones conduce
a la destruccién progresiva de es-
tas articulaciones, a la artropatia
irreversible y al dolor crénico, lo
que conduce a la pérdida de dias
escolares, mala calidad de vida,
pérdida de oportunidades laborales
y al estrés psicolégico en este tipo
de pacientes. La profilaxis en la
hemofilia es superior al tratamiento
a demanda para prevenir el dafio ar-
ticular, existen diferentes protocolos
respecto al manejo, con todos estos
diferentes esquemas de profilaxis se
ha demostrado que es mas eficaz
para prevenir la artropatia. Los es-
quemas a dosis bajas y muy bajas,
como las empleadas en Chinay la
India han demostrado ser eficaces
con resultados similares a estudios
empleados a una dosis mayor La
profilaxis puede reducir el riesgo
de desarrollo de inhibidores del
factor VIII (FVIII), La profilaxis es la
mejor forma de tratamiento para los
pacientes con hemofilia y se asocia
con baja incidencia de hemorragia
articular; sin embargo, es costoso y
genera controversia y debate sobre
cuando y cémo iniciar o continuar
la profilaxis y monitoreo de su efec-
tividad. En ésta serie de pacientes
se observo que la eficacia de la
profilaxis con FVIII en dosis bajas
en la prevencién de la hemorragia
articular en nifios con hemofilia A
grave es superior a la modalidad
de tratamiento a demanda en el
Hospital Infantil de México

Objetivos: El objetivo de este es-
tudio fue determinar la efectividad
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y seguridad que proporciona la
profilaxis con FVIII a dosis bajas
en el Hospital Infantil de México
Federico Gémez

Materiales y métodos: Se siguieron
pacientes en edades comprendidas
entre 1 a 10 anos con hemofilia A
grave, con tratamiento de profilaxis
y a demanda. La dosis de FVIII uti-
lizada fue de 20 UI/Kg dos veces
por semana, y el grupo a demanda
recibié FVIII a dosis estandar reco-
mendadas. El periodo de estudio fue
de 12 meses. Se revis6 expedientes
del Hospital Infantil de México
Federico Gémez, y se utilizé la
Correlacién de Pearson
Resultados: El nimero promedio de
hemartrosis fue de 1.6 por paciente/
afo en el grupo de profilaxis en
comparacion con 9.7 episodios por
paciente/ano del grupo a demanda.
Conclusiones: la profilaxis con
dosis bajas es un método seguro
e incluso rentable para prevenir
hemorragias articulares y sus com-
plicaciones.

HTR0039-CC: Esplenectomia
laparoscépica como tratamiento
de trombocitopenia inmune
primaria en cirrosis hepatica
Jesds Méndez Aguilar,” Rocio Caba-
llero Caballero?

! Universidad Regional del Sureste
2 HGZ1 IMSS Oaxaca

Objetivos: Proponer la esple-
nectomia laparoscépica como
tratamiento de TIP en cirrosis he-
pética.

Antecedentes: La trombocitopenia
se presenta del 64%-84% de pa-
cientes con cirrosis o fibrosis. La
trombocitopenia se ha atribuido
al hiperesplenismo, por espleno-
megalia congestiva secundaria a
hipertension portal, mdltiples fac-
tores contribuyen al desarrollo de
la trombocitopenia en el paciente
cirrético y se pueden dividir en
aquellos que conducen a una
disminucién de la produccién,

secuestro esplénico y aumento
de la destruccién, dentro de las
causas inmunes son mediadas por
destruccion. El hiperesplenismo
observado cominmente en hiper-
tensién portal en la cirrosis hepética
explica trombocitopenia leve a mo-
derada de 60,000 a 100,000/ml, La
trombocitopenia Inmune primaria
(TIP) es un desorden autoinmune
caracterizado por trombocitopenia
menor de 100x109 /L y un riesgo
variable de sangrado debido a la
destruccion de plaquetas mediada
por autoanticuerpos o a la produc-
cién limitada de las mismas en los
megacariocitos y ausencia de pade-
cimiento desencadenante, el 20%
de los pacientes, aproximadamente,
no alcanza una cuenta plaquetaria
hemostatica después de esplenec-
tomfa o después del tratamiento de
segunda linea.

Caso clinico: Se trata de paciente
masculino de 60 anos en segui-
miento por gastroenterologia por
hepatopatia crénica y tromboci-
topenia leve de 120,000-140,000
recibié tratamiento con propanolol,
acido félico, complejo B, Acude por
hemorragia digestiva alta en estado
de choque y sindrome anémico,
requirié multiples transfusiones de
concentrados eritrocitarios y trans-
fusion de concentrados plaquetarios
por trombocitopenia severa de
4,000, Hb 4.0 VGM 100 leucoci-
tos 5,000, se realizé endoscopia
encontrando varices esofagicas
pequefias, se realizaron estudios
completos de laboratorio, usg au-
mento en la ecogenicidad hepdtica,
sin ascitis, esplenomegalia leve, BT
2.0, albimina 3.0, INR 1.5, catalo-
gado como child pugh B, Coombs
directo negativo, reticulocitos nor-
males, el AMO con hiperplasia de
megacariocitos y cariotipo normal
XY, se inicio tratamiento con trans-
fusién de concentrados plaquetarios
y eritrocitarios asi como gamag-
lobulina humana hiperinmune +
bolos de metilprednisolona con res-
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puesta parcial elevando plaquetas a
100,000 y postransfusion de paque-
tes globulares la Hb se elevé a 10.0,
fue egresado por mejoria clinica y
prednisona 100 mgs, es hospitaliza-
do nuevamente 2 semanas después
por recaida caracterizado nueva-
mente por trombocitopenia severa
de 2,000, hb 10.8, se transfunden
plaquetas, y se aplica gammaglobu-
lina humana hiperinmune y bolos
de metilprenisolona, sin respuesta
por lo cual se decide en conjunto
con cirugfa pasar a esplenectomta,
evoluciond con respuesta tardia 1
mes post-esplenectomia con res-
puesta completa plgq 150,000 hb
12.0 leucocitos 10,000 diferencial
normal, decidimos continuar vigi-
lancia por la CE.

Conclusiones: Tener en cuenta la
Trombocitopenia inmune como
una causa de trombocitopenia en
pacientes con cirrosis hepética e hi-
pertension portal, valorando segtn
la cifra de plaquetas en la literatura
se reporta en aquellos pacientes en
los que no se explique una trombo-
citopenia menor a 60,000 En este
paciente la esplenectomia fue el
procedimiento de eleccién con el
que alcanzo remisién completa.
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Objetivos: Integrar datos clinicos
y de laboratorio en el diagnéstico
de PTT.

Antecedentes: Presentamos un
caso de pdrpura trombocitopénica
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trombética idiopatica con recambio
plasmadtico, en el cual fue necesario
emplear un tratamiento adicional,
con adecuada respuesta con ritu-
ximab.

Caso clinico: Masculino de 28 afos,
con el antecedente de consumo de
sustancias psicoestimulantes. Hos-
pitalizado por un cuadro de cuatro
semanas, con pérdidas transitorias
del nivel de conciencia con somno-
lencia y afasia, ictericia, petequias
y coluria. A la exploracion fisica
somnoliento, con afasia, petequias
y equimosis generalizadas; la explo-
racion de ganglios, higado y bazo
fue normal. En los paraclinicos se
documenta anemia con reticulo-
citos altos, deshidrogenada lactica
elevada, hiperbilirrubinemia indi-
recta y Coombs directo negativo. Se
realiza tomografia de craneo simple
sin anormalidades. El frotis de san-
gre periférica documenta mdltiples
esquistocitos. Sin alteracion de la
funcién renal. Ante los datos de
paciente con anemia hemolitica
no inmune microangiopatica por la
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presencia de esquistocitos en sangre
periférica, trombocitopenia severa y
alteraciones neuroldgicas, se consi-
dera el diagnéstico de PTT (plasmic
score: 6 puntos); se solicitaron nive-
les de ADAMTS13 (nuestro centro
no ofrecia esta prueba interna).
Manejado con recambios plasmati-
cos de 1.5 volemias por tres dias y
posteriormente una volemia al dia,
metilprednisolona en bolos de 1g
por dia por tres dias continuando
prednisona a dosis de 1 mg/kg/dia.
Se realiz6 restriccion de soporte
transfusional plaquetario, sélo
cuando hubiera sangrado docu-
mentado independiente del niimero
de plaquetas y transfusién de GR
con hemoglobina inferior a 8 g/
dL. Present6 una evolucién clinica
satisfactoria posterior al quinto re-
cambio plasmatico con resolucién
de la trombocitopenia (>150 000),
mejoria del cuadro neurolégico y
conservacion de la funcién renal.
Antes de los 30 dias presento una
recaida caracterizada por anemia
hemolitica microangiopatica con
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esquistocitosis, trobombocitope-
nia, hiperbilirrubinemia indirecta,
manejado con recambio plasma-
tico con rituximab 375 mg/m2 de
superficie corporal a cuatro dosis
semanales completando 8 ciclos;
al término de este tratamiento se
observo se observo respuesta hema-
tolégica completa; un afio después
de egresado el paciente continda
asintomatico.

Conclusiones: El diagnéstico de PTT
sigue siendo un reto, requiriendo
la integracion del juicio clinico y
estudios de laboratorio. Las pun-
tuaciones de prediccion clinica
(PLASMICscore), proporcionan
herramientas utiles para guiar el
diagnéstico y el manejo inicial.
La medicién de de la actividad de
ADAMTS13 confirma el diagndstico
con alta sensibilidad y especifici-
dad. El valor maximo de esta prueba
solo se obtiene cuando los resulta-
dos estan disponibles en un periodo
de tiempo rapido necesario para las
decisiones iniciales.
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