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cha exitosa de acuerdo al PR; no
obstante, si tomaramos en cuenta
el PIC en este grupo, 8 pacientes
se considerarian que obtuvieron
una cosecha exitosa. La dosis de
CD34+ por PIC en el dltimo grupo

de pacientes fue eficaz ya que la
recuperacion hematolégica fue si-
milar a los que obtuvieron cosecha
exitosa por PR.

Conclusiones: Resulta de utilidad
el calculo de CD34+/kg por PIC en

pacientes obesos que obtuvieron
una cantidad subéptima de CD34+/
kg por PR, por lo tanto, disminuiria
la posibilidad de someter al pacien-
te a un segundo procedimiento de
aféresis.

SINDROMES MIELODISPLASICOS Y NEOPLASIAS MIELOPROLIFERATIVAS

SMNO0001-CC: Lenalidomida

por 6 ciclos logra respuesta
hematolégica completa
prolongada en paciente con
sindrome mielodisplasico de bajo
riesgo: reporte de un caso
Armando Norato Delgado, Lorenzo
Franco De la Torre, Mario Alberto
Isiordia Espinoza

Universidad de Guadalajara, Centro
Universitario de los Altos, Departa-
mente de Clinicas

Obijetivos: Ejemplificar que la te-
rapia con lenalidomida por ciclos
definidos puede ser una opcién
altamente eficaz en pacientes con
SMD de bajo riesgo.

Antecedentes: Los sindromes mie-
lodisplasicos (SMD) son un grupo
heterogéneo de enfermedades
caracterizadas por hematopoyesis
ineficaz, citopenias en sangre y un
riesgo incrementado de evolucién
a leucemia mieloide aguda. El
tratamiento de los SMD se basa en
la estratificacion del riesgo utili-
zando herramientas como el indice
prondstico internacional (IPSS). La
enfermedad de bajo riesgo se define
por tener 0, 0.5 o 1 puntos en esta
escala y se caracteriza por anemia
como principal citopenia. En pa-
cientes con SMD de bajo riesgo
sin delecion del cromosoma 5 que
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fallan o son inelegibles a los agentes
estimulantes de la eritropoyesis, la
lenalidomida logra respuestas eri-
troides en el 26% de las cohortes. El
tratamiento con lenalidomida suele
administrarse de forma permanen-
te en los respondedores, hasta la
progresién de la enfermedad o
intolerancia al medicamento.
Caso clinico: Mujer de 59 afos
originaria de Jalisco con SMD de
bajo riesgo sin delecion del cromo-
soma 5, que a pesar de las mltiples
terapias recibidas (eritropoyetina,
danazol, valproato) curs6 con em-
peoramiento del sindrome anémico
y altos requerimientos transfusiona-
les, en mayo del 2014 inici6 con
lenalidomida 10 mg al dia por 21
dias cada 28 dias, a la semana 9 de
tratamiento el sindrome anémico se
resolvié y la hemoglobina aument6
de 6.7 a 14.2 g/dL, como evento
adverso present6 neutropenia gra-
ve (0.3 miles/mm3) sin fiebre. Al
concluir 6 ciclos de lenalidomida la
terapia fue suspendida por decision
de la paciente. Después de 247 se-
manas de seguimiento ain continta
independiente de transfusiones, en
remisién hematoldgica completa
con hemoglobina de 11.1 g/dL y
libre del tratamiento.

Discusion: En el caso presentado,
la terapia con lenalidomida por

6 ciclos logré una respuesta he-
matoldgica completa prolongada.
El tiempo para alcanzar la inde-
pendencia transfusional fue de 9
semanas, que es similar a lo pu-
blicado (media de 10 semanas).
La duracién de la respuesta se ha
mantenido después de 238 sema-
nas, que contrasta con lo reportado
en estudios previos (medias de 31-
41 semanas, rangos de 16 a 173).
El hallazgo mas relevante fue que
la paciente recibi6 el tratamiento
solo por 24 semanas, mientras que
en los diferentes ensayos la lenali-
domida se utiliza en respondedores
de forma continua con duraciones
de la terapia hasta de 165 semanas.
Conclusién: La terapia con lenali-
domida por ciclos definidos puede
ser una opcion eficaz en pacientes
con SMD de bajo riesgo.

Figura 1.
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SMNO0002-TL: Terapia de
inmunosupresién en sindromes
mielodisplasicos (SMD).
Experiencia de 5 afos en un
centro de referencia de tercer
nivel del Instituto Mexicano del
Seguro Social (IMSS)

Isabel Anahi Borjon Cabada, Gui-
Illermo Sotomayor Duque, Diego
Gustavo Cruz Contreras, Miguel
Ricardo Rios Rodelo, Severiano
Baltazar Arellano, Jose Alfredo Ca-
rrizalez Villarreal, Bernardo Lafarga
Amao

Instituto Mexicano del Seguro Social

Introduccioén: Los sindromes
mielodisplasicos son un grupo
heterogéneo de patologias hemato-
I6gicas caracterizado por citopenias
y alteraciones citogenéticas. En los
Gltimos anos se ha estudiado el
papel importante de la desregula-
cién inmunolégica en el curso de
la patogénesis de la enfermedad.
La principal complicacion es la
transformacion a LMA, la cual de-
pendera del riesgo de cada paciente
de acuerdo a los indices pronésti-
cos actuales. No hay una terapia
estandar para estas patologias. El
trasplante de células hematopo-
yéticas existe como tratamiento
potencial curativo, no obstante solo
son candidatos menos del 50% de
los pacientes.

Objetivos: Describir datos de-
mograficos, evolucién, respuesta
alcanzada y sobrevida de los pa-
cientes con SMD tratados con
terapia inmunosupresora tratados
en nuestra unidad.

Materiales y métodos: Estudio
retrospectivo, descriptivo y trans-
versal en un periodo de 5 afios. Se
realizaron medidas de tendencia
central, frecuencias con porcen-
tajes, analisis de sobre vida con
curvas de Kaplan-Meyer.
Resultados: Se incluyeron un total
de 53 pacientes, mediana de edad
de 70 afos (28-85) con predomi-
nio de sexo masculino (51%). En

cuanto a la terapia inmunosupre-
sora se empled corticoesteroides
(66%), ciclosporina (47.2%), ATG
(18.9%), IMIDs (18.9%) micofeno-
lato (15.1%), tacrolimus (5.6%). La
terapia con androgenicos se utilizé
en un 54.7% de los pacientes.
En cuanto factores estimulantes:
EPO en un 71.2% y de CFU-G en
un 28.3%; hubo requerimiento
transfusional en un 59.6% de los
pacientes. La respuesta global al-
canzada fue de 56.6% (RC 20.5%,
RP 35.8%) en cuanto a enfermedad
estable se encontré un 30.2% vy sin
respuesta un 13.4 %. La mediana de
tiempo para alcanzar algdn tipo de
una respuesta fue de 2 meses (0-5)
y de la duracién de la misma fue de
6 meses (0-185). Hubo progresién
a LMA en un total de 7 pacientes
(13.2%). Fueron sometidos aTMO 3
pacientes (5.6%). La sobrevida tuvo
una mediana de 18 meses (1IC95%
10.5; 28.5), con una sobreviva glo-
bal a 5 afios de un 76%.
Conclusiones: La experiencia que
se tiene a nivel mundial es escasa,
debido a que existen pocos estudios
que evalGan la respuesta en estos
pacientes. Nuestro estudio a pesar
de ser un estudio pequefo parece
indicar que el tratamiento inmuno-
supresor es una opcion viabley con
respuestas aceptables en buen por-
centaje de los pacientes tratados.

SMNO0003-CC: Polimorfismo
clinico de histiocitosis,
enfermedad de Rosai Dorfman
cutanea pura

Ana Isabel Ceja Reyes, Andrés Gon-
zélez de la Rosa

ISSEMyM Ecatepec

Objetivos: Describir las carac-
teristicas clinico-patolégicas e
inmunohistoquimicas de la en-
fermedad de Rosai-Dorfman
extranodal y enfatizar el diagnéstico
y conocimiento de esta condicién.
Antecedentes: La enfermedad de
Rosai Dorfman es un trastorno pro-
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liferativo histiocitico autolimitado
de etiologia poco esclarecida. Se
caracteriza por linfadenopatia cer-
vical, fiebre, gamapatia policlonal
y leucocitosis con neutrofilia. La
enfermedad generalmente se ma-
nifiesta durante las primeras dos
décadas de la vida con linfadeno-
patia cervical masiva indolora como
su caracteristica clinica mas comdn.
Sin embargo, se ha reconocido una
entidad clinica distinta, en la cual
existe afeccién cutanea pura la cual
aparece como manifestacién unica,
reportada solamente en el 3% de
los casos.

Caso clinico: Presentamos el caso
de una mujer de 46 afos de edad,
sin crénico degenerativos de impor-
tancia, quien cursa con cuadro de 1
afio de evolucion caracterizado por
aparicién de dermatosis en muslo
izquierdo de tipo macula eritemato-
violacea, la cual evoluciona con el
tiempo, con crecimiento progresivo,
constituyendo una neoformacion de
aspecto multilobulado, indurada,
de aproximadamente 3 cm de
didmetro, acompafada de dolor
y aumento de calor local. Recibié
mdltiples tratamientos tépicos, sin
mejoria. Niega sintomas constitu-
cionales. A la exploracién fisica se
observa dermatosis en tercio inferior
de cara interna de muslo izquierdo
caracterizada por miultiples neo-
formaciones nodulares, induradas,
eritematoviolaceas, algunas con
superficie hiperqueratésica, con
bordes irregulares, bien definidos,
de 4 x 4 cm. No se palpan ade-
nomegalias cervicales, axilares o
inguinales. Se realiza biopsia de
piel con reporte de dermis con
infiltrado linfoplasmocitico, com-
puesto por abundantes histiocitos
con emperipolesis. Se corrobora
diagnéstico con inmunohistoqui-
mica la cual reporta CD3, CD20,
CD68, 5100, IgG e 1gG4 positivos.
Se realizan estudios de imagen de
extension descartando involucro
sistémico, concluyendo enferme-
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dad de Rosai Dorman cutanea pura.
Por lo que decidimos iniciar trata-
miento con esteroides sistémicos,
se mantiene en seguimiento para
valorar evolucién o recurrencia.
Conclusiones: Se ha planteado que
la enfermedad de Rosai Dorfman
cutanea es una entidad clinica
aparte, en la que la enfermedad solo
se restringe a la piel muy diferente
de la histiocitosis sinusal con linfa-
denopatia masiva en la que existe
afectacion sistémica de multiples
sitios. Se puede manifestar con un
gran polimorfismo de lesiones, lo
que representa un reto diagnéstico
cuyo resultado se corrobora con la
presencia de infiltrado histiocitico
en la histologia, emperipolesis e
inmunohistoquimica caracteristica;
por lo que debe considerarse en el
diagnéstico diferencial de las lesio-
nes histiociticas de la piel.

Figura 1.

SMNO0004-CC: Importancia

del inmunofenotipo e
inmunohostoquimica en

el diagnéstico de leucemia
mielomonocitica crénica en un
adulto joven: presentacion de un
caso

Antonioni de Jesuds Ortega Luis,
Indira Silvia Ortega Luis, Lorena
Estefania Loaiza Vivanco, Juan José
Navarrete Pérez, Juan Julio Kassack
Ipira, Goujon Palmeros Morgado
Hospital General de México

Objetivos: Demostrar la impor-
tancia del inmunofenotipo e
inmunohistoquimica, en el diagnos-
tico de leucemia mielomonocitica
crénica (LMMC), en un adulto joven
con presentacién clinica atipica.
Antecedentes: La leucemia mie-
lomonocitica crénica (LMMC) es
una enfermedad maligna de la
medula 6sea (MO), con caracte-
risticas intermedias entre sindrome
mielodisplasico como de neoplasia
mieloproliferativa. Es una enferme-
dad rara, predomina en el adulto
mayor y se caracteriza por una corta
supervivencia global y elevado
porcentaje de transformacion a
leucemia mieloide aguda. Su diag-
nostico se realiza con una cuenta
mayor a 1000 monocitos en sangre
periférica sostenido por 3 meses, y
se clasifica de acuerdo al nimero de
blastos en biopsia de médula 6sea:
LMMC 0 < 5%; LMMC 1, 5%-9%;
LMMC 2, 10%-19%.

Caso clinico: Mujer de 22 afos
de edad, ingresa en el mes de
noviembre 2018 por sintomas ge-
nerales, anemia e ictericia. Presenta
citometria hematica inicial: Hemog-
lobina 6.60 g/dl, plaquetas 22,000/
ul, leucocitos 1900/ul, linfocitos
1300/ul. Ante la sospecha de sin-
drome linfoproliferativo, se realiza
aspirado medular, reportandose
hipercelular, con megaloblastosis
del tejido granulocitario, y dise-
ritropoyesis. Se inicia tratamiento
a base de folatos y vitamina B12.
Como parte de protocolo se realiza
panel viral, el cual es no reactivo;
perfil inmunoldgico normal, depu-
racion de creatinina en orina de 24
horas con 17% de funcién renal,
tomografia axial computarizada con
reporte de hepato-esplenomegalia.
Presenta deterioro con incremento
de bilirrubinas de 32.89 mg/d|, ini-
ciandose quimioterapia de rescate
con ciclofosfamida, vincristina y
dexametasona, con mejoria de la
sintomatologia. Se realiza biopsia
de hueso, en donde se reporta

celularidad del 100%, displasia
del tejido granulocitario y megaca-
riocitico, con CD34 (+) 2%, MPO
(+) 90%, CD68 (+) 20%. Se decide
realizar inmunofenotipo de sangre
periférica, en donde se reporta
CD14 (+) 41.4%, CD64 (+) 99.4%.
Se realiza cariotipo, reportdndose
46XX, y BCR-ABL rompimiento ma-
yor, negativo. Se concluye LMMC 0
(<5% blastos), y se otorga induccién
con daunorrubicina, etopésido y
citarabina.

Conclusiones: Segin la OMS, uno
de los criterios para el diagndstico
de LMMC, representa la monoci-
tosis en sangre periférica mayor a
1000 por tres meses. En nuestro
caso, la monocitosis solo se pudo
observar por técnicas de citometria
de flujo e inmunohistoquimica en
biopsia de médula 6sea. En au-
sencia de factores de prondstico
deficientes, el tratamiento de la
LMMC mielodispldsica se inspi-
ra principalmente en sindromes
mielodisplasicos. En nuestro caso,
por agresividad, organomegalia
sintomdtica y altos requerimientos
transfusionales, se otorgo tratamien-
to de induccion. Actualmente, la
paciente se encuentra en intensi-
ficacion.

SMNO0006-TL: Eficacia de
5-azacitidina en sindrome
mielodisplasico riesgo
intermedio/alto

Santa Maricela Ortiz Zepeda,
Martha Alvarado Ibarra, José Luis
Alvarez Vera, Maria Fugenia Fspitia
Rios, Verénica Mena Zepeda, José
Antonio De La Pena Celaya, Shendel
Paulina Vilchis Gonzalez

ISSSTE

Introduccién: Son un grupo de
alteraciones hematolégicas clona-
les caracterizadas por citopenias
periféricas y hematopoyesis ineficaz
Objetivos: Evaluar la respues-
ta 5-azacitidina con sindrome
mielodisplasico a los 4 ciclos de
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tratamiento. Conocer los factores
que pueden interferir la eficacia
del uso de 5-azacitidina identificar
la tasa de progresién a leucemia
mieloide aguda.

Materiales y métodos: Estudio de
cohorte, longitudinal, unicéntrico,
retrospectivo. En pacientes mayores
18 afos con sindrome mielodis-
plasico riesgo intermedio/alto con
tratamiento 5-azacitidina 100mgr/
dia por 7 dias, por 4 ciclos como
minimo, en un periodo 2010-2017,
en el CMN 20 de noviembre.
Resultados: Se analizaron un to-
tal de 25 pacientes en el periodo
comprendido del 2010-2017, las
caracteristicas basales fue I: sexo:
femenino 52% (n 13) y masculino
48% (n 12), mediana de 61 anos,
rangos (22-80). De acuerdo a la
clasificacién de acuerdo a OMS:
anemia refractaria con sideroblastos
en anillo 4 (n 1), anemia refracta-
ria con exceso de blastos tipo 1,
20% (n5), anemia refractaria con
exceso de blastos tipo 2, 28% (n
7) y citopenias refractarias con
displasia multilinaje el 48% (n 12)
y por clasificacién de riesgo por
ipss 20% (n=5) correspondieron a
riesgo intermedio-1, 56% (n=14) a
intermedio-2 y 24% (n=6) a riesgo
alto. por ipss-r 24% (n=6) corres-
pondieron a riesgo intermedio, 40%
(n=10) alto y 28% (n=7) a muy alto.
52% (n=13) tenian riesgo citogené-
tico bueno, 28% (n=7) intermedio
y 20% (n=>5) con riesgo pobre (ca-
riotipo complejo). La respuesta con
5-azacitidina se evalué al completar
los primeros 4 ciclos, de acuerdo a
los criterios de respuesta del IWG
obtenida: Respuesta global fue
del 64% (n 16), completa 28% (n
7), parcial 20% (n 5), enfermedad
estable 16% (n 4) y fallas al trata-
miento en un 36% (n 9). Se observo
progresion a leucemia aguda en
28% (n'7) de los pacientes, el 100%
fueron del tipo mieloide. En cuanto
a la sobrevida global la mediana
observada fue de 17 meses con un

rango de 7 a 28 meses. Con una
sobrevida libre de progresion de 9
meses. hubo un total de 13 defun-
ciones correspondientes al 52% del
total de la poblacién.
Conclusiones: Se demostré que la
5-azacitidina en sindrome mielodis-
plasico de riesgo alto, es una opcién
de tratamiento en no candidatos a
trasplante y confirmamos que la
clasificacion de riesgo y citomor-
folégica tienen impacto prondstico
negativo en su evolucion a leuce-
mia aguda y sobrevida.

SMNO0007-CC: Presentacion

de caso, sarcoma mieloide
extramedular subcutaneo y piel
como presentacion de una crisis
blastica de una leucemia mieloide
cronica

Sandra Aideth Martinez Alvarez,
Alberto Martinez Garza

Instituto Mexicano del Seguro
Social

Objetivos: El objetivo de este traba-
jo es presentar el caso clinico de un
paciente con sarcoma granulocitico
y hacer una revisién bibliografica
acerca de esta interesante entidad.
Antecedentes: El SG, también de-
nominado cloroma, mieloblastoma,
tumor mieloide extramedular y
sarcoma monocitico. Se ha descrito
el desarrollo de SG de novo o aso-
ciado a leucemia mieloide aguda,
neoplasia mieloproliferativa o sin-
drome mielodisplasico. En el caso
de la leucemia mieloide crénica
el SG puede ser la presentacion
inicial hasta en un 10 a 15% de los
pacientes. Un 70% de los casos se
clasifica como un sarcoma mieloide
y un 30% como linfoide. En adultos,
la edad promedio de presentacion
es de 26 a 60 anos, con mayor
prevalencia en mujeres (80%). La
presentacién clinica incluye datos
por compresién local como dolor,
aumento de volumen, masa palpa-
ble e involucracion de estructuras
nerviosas o vasculares vecinas. El
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estandar de oro diagnéstico es la
toma de biopsia para estudio de
inmunohistoquimica e inmunofe-
notipo. El tratamiento debe ser
dirigido a la neoplasia hematoldgi-
ca de base. En el caso de una LCM
se sugiere quimioterapia con un
inhibidor de segunda generacion,
y en caso de ser elegible, realizar
un trasplante de medula 6sea para
lograr una mejor sobrevida. En el
caso de no ser elegibles estos tienen
un prondstico adverso con mayor
riesgo de recaidas.

Caso clinico: Masculino de 35 afios
de edad acude a consulta externa
de hematologia por cuadro carac-
terizado nodulaciones subcutaneas
en extremidades y abdomen, aso-
ciado a diaforesis, se detecta por
laboratorio leucocitosis de 80 000
con predominio de serie mieloide.
Se inicia protocolo de estudio,
realizando aspirado de medula
osea con toma de cariotipo y PCR
para trancrito BCR-AVL, asi como
biopsia de lesiones dérmicas. AMO:
hipercelular +++, megas 2 por cam-
po, hiperplasia de serie mieloide,
2% de blastos mieloides Carioti-
po: cromosoma Philadelfia en 20
metafases PCR BCR/ABL: 88% US
abdominal: esplenomegalia TACS:
cuello y térax: adenopatias cer-
vicales, hepatoesplenomegalia
Biopsia de piel: sarcoma mieloide
Biopsia de tumoracién subcutanea:
sarcoma mieloide Estudio HLA: no
compatibilidad con 2 hermanas Se
concluye en el diagnéstico de una
Leucemia mieloide crénica riesgo
Bajo de Sokal .52 y Hasford 402, en
crisis blastica por sarcoma mieloide
extramedular en piel y tejido ceular
subcutaneo Se inicia tratamiento
con quimioterapia intensiva con es-
quema MINI ICE + imatinib 600mg
al dia, en total 3 ciclos. Logrando
control del cuadro agudo alcanzan-
do un PCR de control a 3 meses de
tratamiento de 2%. Posteriormente
por efecto secundario gastrointesti-
nal se decide cambio a un inhibidor
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de segunda generacion tipo dasati-
nib 100mg vo cada 24 hrs.
Conclusiones: En el caso de este
paciente, siendo que no es elegible
para un trasplante alogenico por
no ser compatible con su donador,
se decide otorgar quimioterapia
intensiva junto con un inibidor de ti-
rosina cinasa, logrando remisién de
la enfermedad, hasta el momento
un sin alcanzar una respuesta mo-
lecular profunda con un inhibidor
de segunda generacion.

Figura 2.

SMNO0008-TL: Causas de
poliglobulia y su impacto como
factor de riesgo para trombosis
segun la etiologia, experiencia

en un centro de referencia de la
Ciudad de México

Antonio Olivas Martinez, Daniela
de Jesuds Pérez Samano, Elena Ju-
ventina Tuna Aguilar

Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran

Introduccién: La poliglobulia es
una entidad poco estudiada pero
importante por su alto riesgo de
trombosis cuando es de origen
primario como en la policitemia
vera (PV). El riesgo de trombosis
en poliglobulias secundarias no ha
sido descrito.

Obijetivos: Conocer el diagndstico
etioldgico de las poliglobulias aten-
didas en un centro de referencia y
la incidencia de trombosis en las
poliglobulias secundarias a sindro-
me de apnea-hipopnea obstructiva
del suefio (SAHOS), neumopatia
crénica (NC) y PV.

Materiales y métodos: Se revisaron
los expedientes de pacientes con
diagndstico de poliglobulia en
el periodo 2000-2017 atendidos
en el INCMNSZ. Se recabaron
factores de riesgo cardiovascular
al inicio del abordaje (edad, sexo,
diabetes, hipertension, tabaquis-
mo e indice de masa corporal),
diagnéstico etioldgico, tiempo al
diagnéstico y eventos de trombosis
durante el seguimiento. Se calculé
la incidencia de trombosis en los
grupos de SAHOS, NC y PV me-
diante método de Kaplan-Meier y
se compard utilizando regresion de
Cox ajustada por factores de riesgo
cardiovascular.

Resultados: Se encontraron 330
pacientes con diagndstico de po-
liglobulia con una mediana de
seguimiento de 44 meses. La etio-
logia fue SAHOS en 29.1% (n =
96), PV en 18.2% (n = 60), NC en
9.7% (n = 32), tabaquismo en 5.2%
(n = 17), trasplante renal en 3.0%
(n = 10), cardiopatia en 2.4% (n =
8), tumoracion en 1.5% (n = 5), he-
moglobina de alta afinidad en 1.2%
(n=4), uso de andrégenos en 0.9%
(n = 3) e inconclusa en 28.8% (n =
95). La RR ajustada para trombosis
fue 0.13, IC 95% (0.04, 0.44) para
SAHOSy 1.31,1C 95% (0.50, 3.46)
para NC comparadas con PV.
Conclusiones: La principal causa
de poliglobulia en el INCMNSZ

es SAHOS y el abordaje es in-
completo en un alto porcentaje de
casos. Es conveniente mejorar el
proceso diagnostico en sospecha de
SAHOS con mayor disponibilidad
de polisomnografia para lograr un
tratamiento temprano y asi evitar
complicaciones cardiovasculares
irreversibles y mejorar la calidad
de vida. El riesgo de trombosis en
NC con poliglobulia es equiparable
al de PV. La evidencia encontrada
obliga a realizar mas estudios para
confirmar este hallazgo y evaluar el
beneficio de un manejo preventivo
de la NC con poliglobulia similar
al de la PV.

SMN0009-TL: Diferencias de
supervivencia en mieloma
miiltiple en Latinoamérica y Asia:
comparacién con 3,664 pacientes
de registros regionales

Guillermo José Ruiz Argtelles,’
Vania T Hungria,? Jae Hoon Lee,’
Angelo Maiolino,* Edvan de Quei-
roz Crusoe,” Gracia Martinez,®
Rosane Bittencourt,” Gislaine Olivei-
ra Duarte,® Dorotea Beatriz Fantl,’
Juan Ramon Navarro,’’ Guillermo
Conte,"" David Gomez Almaguer,'?
Kihyun Kim," Kazuyuki Shimi-
zu,' Wenming Chen,” Shang-YI
Huang,'® Wee-Joo Chng,'” Chor
Sang Chim,’® Weerasak Nawa-
rawong,” Brian Durie*

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

2 Santa Casa Medical School, Sao
Paulo, Brazil

3 Hematology-Oncology, Division
of Hematology/Oncology, Gachon
*Hospital Universitario Clementino
Fraga Filho, Universidade Federal
do Rio de Janeiro, Brazil

5> Hospital General Roberto Santos,
Salvador, Brazil

¢ Universidade de Sao Paulo, Brazil
7 Hospital de Clinicas de Porto
Alegre, Brazil

8 Centro de Hematologia e Hemo-
terapia, Universidade de Campinas,
Brazil
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° Hospital Italiano de Buenos Aires,
Argentina

9 Hospital Edgardo Rebagliati,
Lima, Perd

" Universidad de Chile, Santiago,
Chile

12 Universidad Auténoma de Nuevo
Leén, Hospital Universitario Dr.
José Eleuterio Gonzalez, Servicio de
Hematologia, Monterrey, México
' Division of Hematology-On-
cology, Department of Internal
Medicine, Samsung Medical Center,
Sungkyunkwan University School of
Medicine, Seoul, Korea, Republic
of (South)

' National Organization Higashi
Nagoya National Hospital, Nagoya,
Japan

1> Beijing Chaoyang Hospital, Bei-
jing, China

16 National Taiwan University Hos-
pital, Taipei, Taiwan

17 National University Cancer Insti-
tute, Singapore, Singapore

'8 Queen Mary Hospital, University
of Hong Kong, China

19 Chiangmai University, Maung,
Thailand

20 Cedars-Sinai Medical Center, Los
Angeles, USA

Introduccién: En estudios obser-
vacionales previos se han incluido
pacientes con mieloma mdltiple de
Latinoamérica y Asia de manera se-
parada. En este estudio, analizamos
ambos grupos de manera conjunta.
Objetivos: Calcular la media de
supervivencia de pacientes con
mieloma multiple en Latinoamérica
y Asia.

Materiales y métodos: Se incluyeron
3664 pacientes (1968 de Latinoamé-
ricay 1696 de Asia), diagnosticados
entre 1998 y 2007. Aproximada-
mente, 26% de los pacientes en
ambas regiones se sometieron a
algtn trasplante. La supervivencia
desde el diagnostico de mieloma
mdltiple fue calculada por medio
de un andlisis de Kaplan-Meier y un
modelo de regresién de Cox.

Resultados: Los pacientes de Latino-
américa fueron significativamente
mas jévenes y presentaron hiper-
calcemia mas frecuentemente que
los pacientes asiaticos, quienes en
cambio presentaron mayor propor-
cién de anemia y enfermedad en
estadio Ill en el Sistema Interna-
cional de Estadificacién (ISS). La
mediana de supervivencia fue de 56
meses en los pacientes de Latinoa-
mérica y 47 meses en los pacientes
de Asia (hazard ratio [HR]=0.83;
95% intervalos de confianza [IC],
0.76 20.91; P<0.001). En el andlisis
multivariable la edad, el estadio
Il de ISS, la anemia, la hipercal-
cemia y la regién permanecieron
significativamente asociados con la
supervivencia (P<0.001 para todas
las variables). Estos resultados fue-
ron impulsados en gran medida por
los pacientes que no se sometieron
a trasplante, ya que no se encontré
diferencia en la supervivencia en-
tre las dos regiones en los andlisis
univariable y multivariable en pa-
cientes trasplantados.
Conclusiones: A pesar de las carac-
teristicas prondsticas adversas que
favorecen diferencialmente a cada
region y al ajustar dichas diferen-
cias, se encontré una ventaja en
la supervivencia en los pacientes
de Latinoamérica en comparacion
con los pacientes de Asia. Si esto
se debe a caracteristicas biolégicas
diferentes, a diferencias en el acce-
so a nuevos agentes (especialmente
la talidomida en periodos anteriores
del estudio), a los factores de confu-
sién no medidos 6 al juego de azar,
sigue sin conocerse.

SMNO0010-TL: Uso de azacitidina
en pacientes pediatricos con
sindrome mielodisplasico.
Experiencia en 4 pacientes

Maria Raquel Miranda Madrazo,
Laura Elizabeth Merino Pasaye, Luz
Victoria Flores Villegas, Lenica Anahf
Chavez Aguilar

CMN 20 de Noviembre, ISSSTE
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Introduccién: El sindrome mielo-
displasico (SMD) es una patologia
poco frecuente en la edad pediatri-
ca que carece de tratamiento para
prevenir o detener la progresién
a leucemia. El dnico tratamiento
aprobado es el trasplante de célu-
las progenitoras hematopoyéticas
(TCPH). La azacitidina (AZA) es
un agente hipometilante aprobado
para su uso en adultos con SMD y
leucemia mieloide aguda.
Objetivos: Se valora el efecto de la
AZA en pacientes pedidtricos con
SMD con enfermedad de alto riesgo
o dependiente transfusional (DT),
no candidatos o rehdsan TCPH.
Materiales y métodos: Se aplica
AZA 75mg/m2/dia por 7 dias cada
28dfas. Controles de laboratorio y
visita médica cada ciclo, aspirado
de médula dsea (MO), biopsia y
cariotipo al diagnéstico, 6, 12 y
24 ciclos.

Resultados: P1 Masculino con
SMD, citopenia refractaria (CR)
(anemia), tratamiento con eritro-
poyetina (EPO) y talidomida (Tali)
sin respuesta. A los 39meses con
DT, cariotipo normal sin blastos,
se ingresa a protocolo. Ultima
transfusién al inicio de AZA. La
MO aun con displasia, sin blastos
y cariotipo normal. Familiar decide
suspender manejo a los 24 ciclos.
P2 Femenina con SMD secundario.
Recibe miiltiples tratamientos (mi-
cofenolato, danazol, prednisona
[PDN], citarabina, timoglobulina,
Tali, ciclosporina [CSA], lenalido-
mida, eltrombopag [ETP], EPO,
filgrastim [FEC]) sin respuesta y con
pancitopenia, se inicia de AZA a los
81meses del diagnéstico. Cariotipo
inicial con delecion en brazo corto
de un par del cromosoma 5, 12%
de blastos en MO. Actualmente
sin transfusiones y disminucién de
factores estimulantes. Los controles
con cariotipo normal y sin blastos.
Clinicamente estable con EPO, FEC,
ETP y AZA. P3 Femenina con SMD,
CR (trombocitopenia). Estudios
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iniciales con displasia multilinaje,
cariotipo complejo (46XX, -7,-
8,+2mar) y 8% de blastos en MO,
se ingresa a protocolo. Presenta
cifras de plaquetas arriba de 40,000
y controles con cariotipo normal
al ciclo 12, sin blastos desde el
6°ciclo. Actualmente en ciclo 20.
P4 Femenina con linfohistiocitosis
hemofagocitica (LHH) recibe esque-
ma HLH94, alergia a etopésido por
lo que recibe CSA, tali, EPO, PDN,
FEC, ETP con mala respuesta. A
los 5meses sin LHH, persistiendo
citopenias, se realizan estudios de
MO mostrando displasia multilina-
je, sin blastos y cariotipo normal;
diagnosticando SMD secundario
con DT, se ingresa a protocolo.
Durante el ciclo 3 con neumonia,
estudios con datos de LHH. Fallece
por choque séptico.

Conclusiones: Este reporte demues-
tra que la AZA es un medicamento
bien tolerado que logra remisiones
completas y parciales en pacientes
con SMD, en quienes las opciones
de tratamiento son carentes.

SMNO0011-TL: Deteccién
ultrasensible de células HPN en
un laboratorio de referencia de la
ciudad de Puebla

Guillermo José Ruiz Argielles,’
Omar Cano Jiménez,? Karen Raquel
Zenteno Bravo,? Lizeth Zepeda Ca-
macho,? Margarita Eulogio Cano,’
Fermin Elias Garcia,? Diego Zara-
goza Maldonado,? Alejandro Ruiz
Argtielles’

! Clinica Ruiz. Centro de Hemato-
logia y Medicina Interna

2 Departamento de Inmunologia,
Laboratorios Clinicos de Puebla

Introduccion: La hemoglobinuria
paroxistica nocturna es una mie-
lopatia clonal crénica que se debe
a una mutacién en el gen PIG-A
que codifica para una molécula
de la membrana celular Ilamada
glucosilfosfatidilinositol (GPI). La
ausencia de GPI ocurre a nivel de

las células pluripotenciales, por lo
que es comun ver afectadas a otras
lineas celulares sanguineas, como
plaquetas y leucocitos. La rareza de
la enfermedad ha permitido que se
le catalogue entre las “enfermeda-
des huérfanas”.

Objetivos: Utilizar en método
ultrasensible para la deteccion de
células HPN en poblaciones con
presiones de seleccion, para detec-
tar tempranamente a los pacientes
con esta enfermedad.

Materiales y métodos: En un pe-
riodo de 36 meses se realizaron
1023 estudios de pacientes con los
criterios de seleccién: hemdlisis
intravascular; hemdlisis inexplica-
ble; anemia hemolitica Coombs
(-); trombosis con caracteristicas
inusuales y evidencia de insufi-
ciencia medular. En todos ellos se
realiz6 la investigacion de células
HPN mediante citometria de flujo
utilizando anticuerpos anti CD14,
CD15, CD24, CD33 y CD45 y
aerolisina conjugada con Alexa
488 (FLAER).

Resultados: En 197 de los 1023
estudios (19.25 %) se encontraron
células con deficiencia de GPI. De
acuerdo a consenso internacional,
en 149 casos que representan
el 75.63% se catalogaron como
Clonas HPN (>1%), 32 casos que
representan el 16.25 % como Clo-
nas menores HPN (1 > 0.1%) vy el
restante 16 casos que representan
el 8.12 % como Células raras de-
ficientes en GPI (<0.1%) La media
del tamafio de la clona deficiente
fue de 38.85% (1C95: 33.16-44.53)
pero la mediana de 18.12 % (1C95:
9.41-32.96).

Conclusiones: La deteccion ul-
trasensible de clonas HPN por
citometria de flujo permite en-
contrar pacientes con clonas muy
pequenas de células deficientes que
no se encuentran por métodos cito-
l6gicos menos sensibles y mucho
menos con pruebas hemoliticas.
La presion de seleccién permitié

demostrar células deficientes en 1
de cada 5 pacientes con sospecha.

SMNO0012-TL: Experiencia

de eosinofilia en del Centro
Médico Nacional Hospital 20 de
Noviembre ISSSTE

Maria Eugenia Espitia Rios, Alba
Edna Morales Herndndez, Leire
Montoya Jiménez, Oscar Teomitzi
Sdnchez, Santa Maricela Ortiz
Zepeda, José Luis Alvarez Vera, Ve-
rénica Mena Zepeda, José Antonio
De La Pefa Celaya, Juan Manuel Pé-
rez Zuniga, Martha Alvarado Ibarra
Centro Médico Nacional 20 de
Noviembre

Introduccion: De acuerdo al me-
canismo fisiopatolégico, podemos
clasificar la eosinofilia en primaria/
sindrome hiper eosinofilico (SHE),
secundaria o idiopdtica. La primaria
se debe a una expansién clonal, y
la secundaria a trastornos alérgicos,
pardsitos o farmacos.
Antecedentes: En 1968, tres pa-
cientes cursaron con eosinofilia de
etiologia desconocida asociada a
organomegalias, compromiso car-
diaco y/o pulmonar. Los criterios
diagnésticos son: 1) Eosinofilia
persistente > de 1500 células/mm3
durante 6 meses. 2) Ausencia de
causas conocidas, como parasitos
y trastornos alérgicos, 3) Signos y
sintomas de compromiso organico:
hepatoesplenomegalia, insuficien-
cia cardiaca congestiva, anomalias
de sistema nervioso central, fibrosis
pulmonar, fiebre, pérdida de peso
o anemia. El SHE es mds comun
entre los 20 a 50 anos. Los defectos
moleculares se encuentran en 20 a
30 %, como la variante asociada al
receptor de factor de crecimiento
alfa (FIPTLT-PDGFRA)3.
Objetivos: Conocer las causas de
eosinofilia en el CMN 20 noviembre,
durante el periodo de 2005 a 2018.
Materiales y métodos: Estudio uni-
céntrico, descriptivo, observacional
y retrospectivo.
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Resultados: Se analizaron 13
pacientes, mediana de edad de
39.6 afos, 7 mujeres y 6 hombres.
Los niveles séricos de IgE fueron
mayores al limite superior en el
100% de los pacientes, la media
de eosindfilos en sangre fue de
25.3 %/100 células. A 77% se les
realizo aspirado de médula 6sea,
de éstos, el 46% tuvo hipereosi-
nofilia, con un promedio de 40%
en médula ésea. El 100% tuvieron
un cariotipo normal. A 62% se les
realizo la mutacién PDGFRA, la
cual fue negativa. Las causas de
eosinofilia fueron: primaria 31%,
inmunolégica 31%, parasitos 23%
y otras 15%. Las manifestaciones
fueron: piel 39%, gastrointestinales
23%, cardiacas 15%, pulmonares
15% y otras 8%. Los pacientes
con SHE recibieron tratamiento
con prednisona 25%, prednisona/
hidroxicarbamida 25%, hidroxi-
carbamida 25% e imatinib 25%.
Hubo respuesta en el 75% de los
casos. Un paciente fallecié por
Falla cardiaca secundaria a Fibrosis
Endomiocardica.

Conclusiones: En el CMN 20 de
noviembre, la causa mas frecuen-
te de eosinofilia fue la primaria
y la inmunoldgica. La media de
edad al diagnéstico coincide con
lo reportado. Todos los pacientes
debutaron con elevacién de IgE. La
manifestacion clinica mas frecuen-
te fue la piel. A pesar de que del 20
al 30% de los pacientes presentan
defectos moleculares, en nuestra
poblacién no se detect6 alteracio-
nes en el cariotipo ni mutaciones.
La dnica causa de fallecimiento
en pacientes con SHE se asocié
a involucro cardiaco, el resto de
pacientes respondié a tratamiento.

SMN0015-CC: Sarcoma
granulocitico sin compromiso
medular en pediatria: reporte de
un caso y revision de la literatura
Magaly Garcia Gonzélez

Instituto Nacional de Pediatria

Objetivos: Presentacién de un caso
de LAM manifestado solo como un
sarcoma granulocitico aislado.
Antecedentes: El sarcoma gra-
nulocitico (SG) es una neoplasia
de células precursoras mieloides
que se producen extramedular.
Se presenta entre el 3% al 9% de
pacientes con leucemia mieloide
aguda (LMA), afectando a menores
de 15 afos.

Caso clinico: Femenino de 10
anos de edad previamente sana
que ingresé por dolor abdominal,
pérdida de fuerza en extremidades
inferiores, se realizé diagndstico
de mielitis transversa y recibié
tratamiento con metilprednisolona,
9 meses después presentd nueva-
mente disminucién de la fuerza
muscular en MPI, en la imagen
de resonancia magnética (IRM)
report6 lesién infiltrativa de T9
a T11, PET-SCAN con captacién
aumentada a nivel de apdfisis
espinosa de T9 a T11, biometria
hematica normal. Se realizé resec-
cién completa de la tumoracion,
con reporte anatomopatolégico de
sarcoma granulocitico, el aspirado
de medula ésea normocelulary sin
blastos, se diagnostic6 SG aislado.
Se inici6 quimioterapia para LMA
con ciclo 7 + 3 + 2 (citarabina,
daunorrubicina y etopdsido), con
progresion de lesién intrarraquidea
extradural, intensificacion en la
pérdida de la fuerza muscular y
pérdida del control de esfinteres.
Por lo que se inicié radioterapia
de urgencia con dosis total 20 Gy,
localizada. Sin mejoria clinica, pero
sin progresién de la lesién medular.
Actualmente contindia con esquema
de consolidacion de riesgo alto.
Conclusiones: Se reporta el caso
de paciente con SG sin afeccion
medular, aunque es una neoplasia
de baja frecuencia de presentacion,
el diagnéstico precoz es importante
por su adecuada respuesta a radio-
terapia y quimioterapia sistémica.
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Figura 1.

Figura 2.

SMNO0016-TL: Frecuencia de
mutaciones de los genes JAK2,
CALR y MPL en pacientes con
neoplasias mieloproliferativas
crénicas Philadelphia negativas
Adridan De La Cruz Rosas, Irma
Olarte Carrillo, Christian Omar
Ramos Penafiel, Rafael Cerén Mal-
donado, Anel Irais Garcia Laguna,
Iveth Mendoza Salas, Juan Collazo
Jaloma, Juan Julio Kassack Ipifa,
Etta Rozen Fuller, Enrique Miranda
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Peralta, Emma Mendoza Garcia,
Adolfo Martinez Tovar
Hospital General de México

Introduccion: Las mutaciones
V617F, de tipo 1y tipo 2, y la mu-
tacion W515L de los genes JAK2,
CALR y MPL, respectivamente,
forman parte de las llamadas mu-
taciones iniciadoras y han sido
asociadas al pronéstico y evolucién
de pacientes con trombocitemia
esencial (TE), policitemia vera (PV)
y mielofibrosis primaria (MFP), las
cuales pertenecen a las neoplasias
mieloproliferativas crénicas Phila-
delphia negativas (Ph-). Debido a
la generacion de nuevas terapias
dirigidas, la deteccién de dichas
mutaciones resulta esencial para el
abordaje clinico de estas neopla-
sias. Sin embargo, en el pais son
pocos los estudios en los que se
incluyen los 3 tipos de neoplasia
y las 4 alteraciones previamente
mencionadas.

Objetivos: Detectar la frecuencia
de las mutaciones de tipo 1y 2
en el gen CALR; V617F en JAK2; y
W515L en el gen MPL en pacientes
con trombocitemia esencial, mielo-
fibrosis primaria y policitemia vera.
Materiales y métodos: Se realizé la
deteccién de las mutaciones de tipo
1 (delecion de 52pb) y tipo 2 (inser-
cién de 5pb), V617F y W515L de los
genes CALR, JAK2 y MPL, respec-
tivamente, a través de ensayos de
RT-qPCR mediante el uso de sondas
de hidrélisis (TagMan®) especificas
para cada una de las mutaciones.
El andlisis fue realizado en DNA
extraido de leucocitos aislados de
sangre periférica de 72 pacientes
diagnosticados con TE, PV o MFP.
Resultados: De los 72 pacientes
analizados, 42 (58%) de ellos no
presentaron ninguna de las muta-
ciones analizadas. La mutacién que
se presenté en mayor proporcion
fue la JAK2 V617F, encontrandose
en 19 (26%) pacientes, seguido
de la mutacién del tipo 1 del gen

CALR, que se present6 en 5 (7%) pa-
cientes. La mutacion MPL W515L,
se detectd en 4 (5%) pacientes. La
mutacién de tipo 2 del gen CALR se
encontré en 3 (4%) de los pacientes,
siendo la de menor frecuencia en la
poblacién estudiada.
Conclusiones: Actualmente la
deteccién conjunta de estas muta-
ciones mediante una metodologia
rapida y altamente especifica es
de gran importancia para un mejor
abordaje clinico de las neopla-
sias mieloproliferativas Ph (-). Sin
embargo, esta deteccion conjunta
no se realiza frecuentemente en
nuestro pafs. Bajo esta premisa, la
deteccion y andlisis de la frecuencia
de estas mutaciones iniciadoras
fue realizada en una poblacién
mexicana de 72 pacientes, encon-
trandose que al menos un 40%
de los pacientes presenta alguna
de estas mutaciones. Este trabajo
fue apoyado por la direccion de
investigacién del HGM con los nd-
meros de registro DI/16/103/3/115
y DI1/08/103/4/17.

SMNO0017-TL: Linfohistiocitosis
hemofagocitica, serie de casos en
el Hospital para el Niio durante
el periodo de 2014 a 2018

Flor de Maria Reyes Gutiérrez, Ve-
rénica Esquivel Leén, Maria Dolores
Mejia Lopez

Hospital para el Nifo

Introduccion: La linfohistiocitosis
hemofagocitica es un sindrome de
hiperactivacién inmune, caracteri-
zado por signos y sintomas clinicos
de inflamacién severa incontrolada.
El diagndstico se basa en criterios
clinicos, de laboratorio y morfolégi-
cos, ya establecidos por la Sociedad
del Histiocito. En la mayoria de los
casos es un padecimiento secun-
dario a alguna patologia de base.

Objetivos: Evaluar el curso clinico
de pacientes pediatricos con diag-
nostico de LHH del 2014-2018 en
el Hospital para el Nifio, IMIEM.

Evaluar el tiempo que transcurre
entre el inicio de sintomas, la aten-
cién especializada y el inicio de
tratamiento.

Materiales y métodos: es un andli-
sis descriptivo retrospectivo de 30
casos de linfohistiocitosis hemo-
fagocitica diagnosticados entre el
2014 y 2018, en un Centro de re-
ferencia del Estado de México. Los
pacientes incluidos en el presente
analisis cumplieron al menos 5 de
los 8 criterios propuestos por la So-
ciedad del Histiocito. El tratamiento
con inmunoquimioterapia fue pres-
crito de acuerdo al protocolo HLH:
2004 de la Sociedad del Histiocito.
Resultados: La edad de los pa-
cientes al diagnéstico van desde
los 2 meses hasta los 13 anos,
todos los pacientes presentaron al
diagnéstico esplenomegalia, fie-
bre, citopenias, hiperferritinemia,
hipofibrinogenemia y presencia de
hemofagocitosis en médula 6sea,
en 3 de los pacientes no fue posible
cuantificar los niveles de ferritina,
ya que fallecieron inmediatamente
al diagnéstico. En la mayoria de
los pacientes a quien se realizé
perfil viral se relacioné a virus de
Epstein Barr, otro de los virus que
se encontraron positivos fue el cito-
megalovirus y por dltimo hepatitis
A. Uno de los pacientes no alcanzo
a recibir tratamiento ya que fallecié
al ingreso a nuestra unidad, el resto
recibié tratamiento. Encontramos
una alta mortalidad del 66%, esta
se relacioné directamente con los
niveles elevados de transaminasas,
ademas de una correlacién signifi-
cativa entre ferritina por arriba de
10,000 y mortalidad elevada. Se
encontré una mortalidad mayor
en aquellos pacientes menores de
2 afos. El intervalo de atencién
entre el inicio de sintomatologia y
el diagnéstico fue de entre 5y 60
dias, mientras que entre la hospita-
lizacién y el diagnéstico e inicio de
tratamiento fue de entre 1y 15 dfas.
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Conclusiones: en nuestra serie de
casos encontramos tiempo prolon-
gado entre el inicio de sintomas y el
diagnéstico e inicio de tratamiento.
Incluso aquellos pacientes hospita-
lizados presentan un retraso en el
inicio de la sospecha de esta pato-
logia. Encontramos una mortalidad
mas elevada que la reportada en la
literatura mundial. Concluimos en
una sobrevida global del 34%, com-
parada con el 59% de la reportada
en otros estudios.

SMNO0018-TL: Causas de
poliglobulia y su impacto como
factor de riesgo para trombosis
segtn la etiologia, experiencia

en un centro de referencia de la
Ciudad de México

Antonio Olivas Martinez, Daniela
de Jesus Pérez Samano, Elena Ju-
ventina Tuna Aguilar

Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran

Introduccién: La poliglobulia es
una entidad poco estudiada pero
importante por su alto riesgo de
trombosis cuando es de origen
primario como en la policitemia
vera (PV). El riesgo de trombosis
en poliglobulias secundarias no ha
sido descrito.

Objetivos: Conocer el diagndstico
etiolégico de las poliglobulias aten-
didas en un centro de referencia y
la incidencia de trombosis en las
poliglobulias secundarias a sindro-
me de apnea-hipopnea obstructiva
del suefio (SAHOS), neumopatia
crénica (NC) y PV.

Materiales y métodos: Se revisaron
los expedientes de pacientes con
diagnéstico de poliglobulia en
el periodo 2000-2017 atendidos
en el INCMNSZ. Se recabaron
factores de riesgo cardiovascular
al inicio del abordaje (edad, sexo,
diabetes, hipertension, tabaquis-
mo e indice de masa corporal),
diagnéstico etiolégico, tiempo al
diagnéstico y eventos de trombosis

durante el seguimiento. Se calculé
la incidencia de trombosis en los
grupos de SAHOS, NC y PV me-
diante método de Kaplan-Meier y
se compard utilizando regresién de
Cox ajustada por factores de riesgo
cardiovascular.

Resultados: Se encontraron 330
pacientes con diagnéstico de po-
liglobulia con una mediana de
seguimiento de 44 meses. La etio-
logia fue SAHOS en 29.1% (n =
96), PV en 18.2% (n = 60), NC en
9.7% (n = 32), tabaquismo en 5.2%
(n = 17), trasplante renal en 3.0%
(n = 10), cardiopatia en 2.4% (n
= 8), tumoracién en 1.5% (n = 5),
hemoglobina de alta afinidad en
1.2% (n = 4), uso de andrégenos
en 0.9% (n = 3) e inconclusa en
28.8% (n = 95). La razén de riesgo
ajustada para trombosis fue 0.13,
IC 95% (0.04, 0.44) para SAHOS y
1.31, 1C 95% (0.50, 3.46) para NC
comparadas con PV.
Conclusiones: La principal causa
de poliglobulia en el INCMNSZ
es SAHOS vy el abordaje es in-
completo en un alto porcentaje de
casos. Es conveniente mejorar el
proceso diagnéstico en sospecha de
SAHOS con mayor disponibilidad
de polisomnografia para lograr un
tratamiento temprano y asi evitar
complicaciones cardiovasculares
irreversibles y mejorar la calidad de
vida. El riesgo de trombosis en NC
con poliglobulia es equiparable al de
PV. La evidencia encontrada obliga a
realizar mas estudios para confirmar
este hallazgo y evaluar el beneficio
de un manejo preventivo de la NC
con poliglobulia similar al de la PV.

SMNO0019-TL: Hallazgos
oftalmolégicos en pacientes con
sobrecarga de hierro secundaria a
transfusiones en anemia aplasica
y sindrome mielodisplasico

Ericka Fabiola Gudifio Santos,’
Shalom Santos Grapain,? Carlos
Roberto Herndandez Pérez,’ Pedro
Ivan Gonzélez Camarena’
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' Hematologia, Banco Central de
Sangre

2 Oftalmologia, Hospital de Espe-
cialidades

Centro Médico Nacional SXXI, IMSS

Introduccién: En condiciones fisio-
|6gicas el organismo almacena una
cantidad de 3-5 gramos de hierro
depositado en el higado y en la
hemoglobina de los eritrocitos. Y no
cuenta con mecanismos efectivos
para su eliminacién. Existen condi-
ciones genéticas o adquiridas que
incrementan la tendencia a que se
deposite hierro en el organismo en
forma anémala, provocando exceso
de dicho elemento en los érganos
y tejidos. Las principales enferme-
dades hematoldgicas dependientes
de soporte transfusional, y que
condicionan sobrecarga de hierro,
incluyen al sindrome mielodispla-
sico (SMD) y la anemia aplasica
(AA), entre otros congénitos como
la talasemia. Se ha descrito en
pacientes con talasemia, depen-
dientes de transfusiones, que hasta
un 68.6% presenta alteraciones
oculares, siendo lo mas frecuente
0jo seco (33.3%) y catarata (10.2%),
asi como disminucion de agudeza
visual, cambios en la vision de
colores, nictalopia, defectos campi-
métricos y neuropatia éptica.
Obijetivos: Identificar las alteracio-
nes oftalmoldgicas que presentan los
pacientes con enfermedad hemato-
|6gica dependiente de transfusién y
sobrecarga de hierro.

Materiales y métodos: Se trata de un
estudio observacional, descriptivo,
y transversal. Se realiz6 la revision
de expedientes clinicos y explo-
raciéon oftalmolégica mediante,
biomicroscopia y tomografia de
coherencia éptica de dominio es-
pectral a pacientes con SMD y AA
dependientes de transfusién, con
mas de 20 unidades de Concen-
trado Eritrocitario transfundidos en
el Hospital de Especialidades del
Centro Médico Nacional Siglo XXI.
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Resultados: Se incluyeron 10 pa-
cientes dentro del estudio, de los
cuales el 90% de los pacientes
tuvo en algiin momento tratamiento
quelante de hierro con deferasirox,
y de estos el 50% se encontraba con
tratamiento quelante al momento
del estudio. De los hallazgos encon-
trados en dichos pacientes destaca
la presencia de catarata subcapsular
posterior en 20% de ellos, zonas de
atrofia coriorretiniana en 20% de
ellos, aumento de la excavacion
de la papila del nervio éptico en
10% de los sujetos estudiados
con biomicroscopia, se encontré
también disminucién de la capa de
fibras nerviosas de la retina en 10%
mediante el uso de la tomografia
de coherencia éptica de dominio
espectral.

Conclusiones: El presente estudio
a nuestro conocimiento, es el
primero realizado en pacientes
con sindrome mielodispldsico y
anemia apldsica, y concuerda con
los hallazgos descritos en los casos
de talasemia, encontrando que la
terapia transfusional y la sobrecarga
de hierro en este grupo de pacientes
puede asociarse a cambios oftal-
moldgicos, siendo las alteraciones
del cristalino, especificamente la
catarata, el hallazgo mas frecuente.

SMN0020-CC: Linfohistiocitosis
hemofagocitica primaria familiar,
reporte de 1 caso y breve revision
Eduardo Roberto Caballero Lugo,
Rogelio Alejandro Paredes Aguilera,
Maria Lourdes Gonzdlez Pedroza,
Mara Nuanez Toscano

Instituto Nacional de Pediatria

Objetivos: Describir un caso
presentado en lactante de Linfohis-
tiocitosis hemofagocitica familiar
en el que se corroboré mutacién.

Antecedentes: La linfohistiocitosis
hemofagocitica es un sindrome
caracterizado por una respuesta
inmune desproporcionada e in-
efectiva, dada por disyuncion de

las células NK, lo que contribuye
a una sobre estimulacion, proli-
feraciéon y migracion ectépica de
linfocitos T. En 1994 la Sociedad
del Histiocito publicé por primera
vez un protocolo internacional de
tratamiento para esta entidad. En
2004 sufre modificaciones con la
informacion recogida en 10 afos
de registro de esta enfermedad. En
los casos familiares se ha calculado
por dicha sociedad una incidencia
de aproximadamente 1 caso por
cada 50,000 recién nacidos vivos,
con una sobrevida inferior a 2 me-
ses sin tratamiento; encontrandose
herencia autosémica recesiva, con
mutacion del gen 10q21-22, que
codifica la proteina perforina.

Caso clinico: Presentamos caso de
masculino de 2 meses de edad, ori-
ginario de Chicontepec, Veracruz,
producto de 3era gesta, antecedente
hermano finado a los 15 meses
de edad secundario a sindrome
hemofagocitico. Acude por cuadro
de 45 dias con fiebre 38.5°C, 28
dias posterior se agrega rinorrea e
ictericia, hemograma con anemia
(Hb 6.5 gr/dL) Trombocitopenia (71
x 103/mm3) e hipofibrinogenemia
(99 mg/dL), es transfundido y referi-
do. A su ingreso con hepatomegalia
4 cm y esplenomegalia de 2 cm,
Bilirrubina Total 1.62 mg/dL Indi-
recta 0.87 mg/dL ALT 101 AST 54
Creatinina 0.19 Fibrinégeno 64 mg/
dL Triglicéridos 420 mg/dL Ferritina
3105 DHL 323 . AMO abundantes
células en canasta 4 células hemo-
fagocitando, carga VEB negativa. Se
realiza estudio genético en sangre
periférica con mutacion del gen
10g21-22, iniciandose tratamiento
con esteroide (21 dias), etopésido
2 dosis semanal (6 dosis), LCR ini-
cial 41 células fagocitando, recibe
esquema de QTIT (HCT-MTX) 6
en total, negativizandose en 4ta.
Posteriormente Ciclosporina A 'y
etopdsido semanal (2 dosis), con
buena respuesta, se valora para
TCPH, sin embargo el paciente

presenta en casa cuadro de reflujo
gastroesofagico grave, dificultad
respiratoria, acudiendo a hospital
regional sin signos vitales.

Conclusiones: Este caso ilustra la
importancia de diagnéstico opor-
tuno y tratamiento de esta entidad
rara, se sospecha por antecedente
familiar, visceromegalias, citope-
nias, fiebre, hiperferritinemia e
hipofibrinogenemia y/o hipertrigli-
ceridemia, cuadro que presenta en
primeros 2 meses de vida y que es
sugestivo de anomalia genética. En
este caso se corrobora mutacion
e inici6 tratamiento incluyendo
intratecal, con mejoria de cuadro
planedndose realizacién de TCPH.
Sin embargo, con desenlace fatal
ajeno a patologia de base.

SMN0021-CC: Dasatinib como
causa de derrame pleural, tardio,
en paciente con diagnéstico de
leucemia mieloide fase cronica
Nishalle Ramirez Muniz, Gilberto
Israel Barranco Lampdn, Carlos
Martinez Murillo, Juan Francisco
Zazueta Pozos, Maria Guadalupe
Leén Gonzalez, Juan Julio Kassack
Ipina, Andric Cuevas Judrez, Jorge
Luis Garcia Meza, Christian Omar
Ramos Penafiel, Juan Collazo Ja-
loma, Mario Alberto Tapia Bravo,
Claudia Andrea Telleria Arispe,
Katherine Rodriguez Fuentes, Yu-
belka Susana Baltodano Martinez,
Irma Karen Pellon Tellez, Juan Diego
Munoz Vega, Humberto Baldemar
Castellanos Sinco, Manuel Odin De
La Mora Estrada

Hospital General de México Doctor
Eduardo Liceaga

Objetivos: Describir la asociacion
entre el tratamiento con dasatinib
y los efectos secundarios en un
paciente sin comorbilidades.

Antecedentes: El dasatinib es un
tiazol carboximida con potente ac-
tividad contra BCR-ABL y también
SFKs, tiene una actividad 325 veces
mayor contra BCR-ABL es activo
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y bien tolerado en pacientes con
resistencia al imatinib o intoleran-
cia en todas las fases de la LMC,
originalmente se aprobd en todas
las fases de la LMC en una dosis de
70 mg dos veces al dia. Después
de un seguimiento minimo de dos
anos, con este farmaco se alcanzan
respuestas citogenéticas completas
(es decir, Ph indetectable) en mas
de la mitad (53%) de los pacientes.
Caso clinico: Paciente masculino
de la octava década de la vida
sin enfermedades crénicas, con
diagnéstico de Leucemia Mieloide
Crénica en tratamiento con dasa-
tinib 100 mg al dia desde hace 9
anos. Acude a consulta al servicio
de urgencias en febrero de 2018
por deterioro funcional, disnea y
tos con expectoracion. Se integro el
diagnosticé de derrame pleural bila-
teral descartando causas infecciosas
o cardiogénicas. Ante la sospecha
de un efecto adverso relacionado a
dasatinib se decidié suspender tem-
poralmente y se inicié tratamiento
con diurético de asa y oxigeno
suplementario. Después de tres
dias de tratamiento y suspension
del dasatinib el paciente presenté
mejoria clinica y radiolégica (figura
2) y una semana después la sinto-
matologia remiti6 por completo por
lo que se reinici6 el tratamiento con
Dasatinib a dosis de 50 mg al dia;
al no presentar nuevamente signos
o sintomas cardiopulmonares, se
aumenté el dasatinib a la dosis
habitual

Conclusiones: El dasatinib, tiene
como principal efecto adverso,
derrame pleural este suele ocurrir
de forma temprana, sin embargo,
pueden presentarse en cualquier
punto a lo largo de la evolucién
y tratamiento de la enfermedad,
nuestro paciente no tenfa ninguna
comorbilidad al inicio de la terapia
con dasatinib, sin embargo, al ser
un paciente de edad avanzada
con sintomatologia respiratoria se
debe sospechar de derrame pleu-

ral asociado a dasatinib. En caso
de presentarse cualquier tipo de
toxicidad se debera suspender el
tratamiento de manera temporal, a
pronta resolucién del cuadro nos
permitié reiniciar el tratamiento,
pero, en caso de presentar nue-
vamente toxicidad se tendria que
valorar el cambio de TKI. Esto enfa-
tiza la importancia de personalizar
el tratamiento de acuerdo a las ca-
racteristicas de nuestros pacientes.

4

Figura 1.

|
Figura 2.

SMNO0023-CC: Linfohistiocitosis

hemofagocitica secundaria a virus
de Epstein Barr. Reporte de caso

Edith de Maria Blasquez Azua,
Emma Lizeth Estrada Rivera, José
Eduardo Mares Gil, Daniel Ale-
jandro Garcia Viera, Julia Esther
Colunga Pedraza, Daniel Gomez
Gonzélez, Isidro Caballero Trejo,
Yajaira Valentine Jiménez Antolinez,
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Maria del Consuelo Mancias Gue-
rra, Oscar Gonzélez Llano
Hematologia Pediétrica, Hospital
Universitario Dr. José E. Gonzalez
de la Universidad Autonoma de
Nuevo Ledn

Objetivos: Discutir y exponer un
caso con linfohistiocitosis hemo-
fagocitica secundaria a VEB con
un valor de ferritina superior a lo
reportado en la literatura.
Antecedentes: La linfohistiocitosis
hemofagocitica (LHH) incluye a un
grupo de trastornos asociados a la
proliferacién de células T CD8+,
macrdfagos y una secrecion anormal
de citocinas proinflamatorias. Ocu-
rre con una forma de presentacién
hereditaria y otra adquirida, esta
dltima hasta en el 17% de las veces
asociada a una infeccién viral. El
virus del Epstein Barr (VEB) con
tropismo en células T, B y NK, con
amplia diseminacion pues ocurre en
el 90% de la poblacién mundial y
es el virus que mas se relaciona con
LHH. Esta asociacién no se ha diluci-
dado, sin embargo, una reinfeccién
o reactivacion del virus junto a las
alteraciones de la regulacion inmune
pueden explicarla.

Caso clinico: Femenino de 12
afios que inicia 9 dias antes de su
ingreso con dolor abdominal, fie-
bre, cefalea, vomito de contenido
alimentario, somnolencia, exantema
e ictericia. La exploracion mostré
adenomegalias cervicales bilaterales
en cuello, axilas e ingle de 1 cm,
hepatoesplenomegalia dolorosa
y exantema maculo-papular. La
biometria hematica demostré pan-
citopenia y el perfil bioquimico,
hipertrigliceridemia, transamina-
semia, hiperbilirrubinemia directa,
DHL de 1,399 UI/L, ferritina de
130,846 ng/mL, y una carga viral
positiva para el virus del Epstein
Barr de 25,300 c/ml. El aspirado
de médula ésea con hipocelulari-
dad de las 3 lineas celulares, sin
células neopldsicas. Se establece
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el diagnéstico de LHH secundaria
a infeccion por el VEB vy se inicia
esquema de tratamiento con el
protocolo HLH 2004, observando
mejoria clinica en las primeras dos
semanas y normalizacion de todos
los examenes de laboratorio.
Conclusiones: Diversos estudios
establecen una clara relacién pro-
néstica entre los valores de la
ferritina y el riesgo de muerte en
LHH, aquellos con valores superio-
res a 1,000 ng/ml, tienen un riesgo
de muerte cuatro veces mas alto
que aquellos con valores menores al
mencionado. A pesar del muy alto
valor de ferritina en nuestro caso,
(no encontramos un valor més alto
reportado en la literatura), la pa-
ciente tuvo una excelente respuesta
al tratamiento inicial y actualmente
se encuentra en remision completa
de la LHH.

|
Figura 1.

SMNO0024-CC: Sindrome
mielodisplasico asociado

con hipertensién portal y
malformacién arteriovenosa
cerebral en un adulto joven,
reporte de un caso

José Carlos Olvera Santamaria, José
Ramiro Espinoza Zamora, Nidia
Paulina Zapata Canto

Instituto Nacional de Cancerologia

Obijetivos: Describir el caso de un
paciente joven con sindrome mielo-
displasico asociado a hipertension
portal y malformacién arterioveno-
sa, su abordaje y tratamiento.
Antecedentes: Masculino de 27
anos, estudiante de 3er semestre
de biologia, etilismo positivo y
consumo de marihuana 1 vez a la
semana desde los 16 afnos.

Caso clinico: Inicia 6 meses antes
con gingivorragia y equimosis,
ingresa por pancitopenia y cefalea.
Hb 5.7, leucocitos 2570, neutrdfilos
2100, linfocitos 1000, plaquetas
7000. A su ingreso se documento
sindrome de hipertensién portal
y malformacién arteriovenosa
cerebral por hemorragia parenqui-
matosa frontal izquierda. El AMO/
BAMO: Celularidad 40%, displa-
sia de precursores eritrocitarios
y displasia megacariocitica, no
se documentd fibrosis. Carioti-
po: 46XY, hipodiploide, del(7)
(q31), +16, +11, del(11)(q23),
JAK 2 negativo. Inmunofenotipo:
sin alteraciones en la madura-
cién de las series. Se descartaron
causas infecciosas, metabdlicas
y autoinmunes de pancitopenia,
con estudios negativos. Requirié
apoyo transfusional con glébulos
rojos y plaquetas desarrollando
refractariedad plaquetaria. Valorado
por neurocirugia no candidato a
tratamiento quirdrgico y/o terapia
endovascular por trombocitopenia
severa. Se realiz6 abordaje conjun-
to con servicio de gastroenterologia
sin documentar causa especifica de
hipertension portal. Biopsia hepa-
tica transyugular reportd: Necrosis
hepdtica pericentral con cambios
morfolégicos que sugieren Budd
Chiari, colestasis intracitoplasma-
tica y hematopoyesis extramedular.
Se descarté trombosis de sistema
portal con estudios correspondien-
tes. El fibroscan documenté fibrosis
hepatica avanzada. Se descartaron
causas infecciosas y autoinmunes
de hepatopatia. Se realizé bisqueda

de HLA compatible, sin embargo,
no fue candidato a TAloCPH por
comorbilidades asociadas. Presentd
respuesta parcial al tratamiento con:
Eltrombopag, ciclofosfamida, este-
roides, danazol y ciclosporina que
fue suspendida por hepatotoxicidad.
Sin acceso a hipometilantes. El tra-
tamiento médico para hipertension
portal fue guiado por el servicio
de gastroenterologia con mejoria
parcial. Fue egresado y tratado en
forma ambulatoria; sin embargo,
ingresé nuevamente por sindrome
febril y deterioro neurolégico docu-
mentando hemorragia intracraneal
intraparenquimatosa con afeccién
subaracnoidea y fallecio.
Conclusiones: De acuerdo con la
literatura internacional los sindromes
mielodisplasicos son poco frecuen-
tes en adultos jévenes. El TAloCPH
es una opcion terapéutica obligada;
sin embargo, la asociacién con hi-
pertension portal y fibrosis hepdtica
avanzada ademds de malformacion
arteriovenosa no resuelta limité la
posibilidad de trasplante a corto
plazo, asi como abordaje terapéu-
tico. Se ha descrito la asociacion
entre mielofibrosis e hipertension
portal asociada a hematopoyesis
extramedular hepdtica. Los SMD,
las NPM vy los sindromes de falla
medular producen alteraciones
clinico-patolégicas superpuestas que
constituyen un reto en el diagndstico
y tratamiento de los pacientes.

Figura 1.
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Figura 2.

SMNO0025-TL: Inmunoedicion
relacionada con inhibidores de
tirosin cinasa en pacientes con
cromosoma PH+

Rubiraida Molina Aguilar," Laura Ar-
celia Montiel Cervantes,? Elba Reyes
Maldonado,’ Jorge Vela Ojeda?

' Escuela Nacional de Ciencias
Bioldgicas IPN

2 UMAE Dr. Antonio Fraga Mouret
CMN La Raza

Introduccién: El cromosoma
Filadelfia(Ph+), se produce por la
traslocacién reciproca entre los
cromosomas 9 y 22; genera una
oncoproteina(bcr-abl) que pro-
porciona a la célula tumoral la
capacidad de proliferacién des-
controlada. En tumores sélidos
se ha propuesto un proceso de
“inmunoedicion” generado por las
células tumorales, donde modifi-
can su entorno inmunolégico para
favorecer su suervivencia (Coles SJ.
et. al., 2012), como disregulacion
de linfocitos citotoxicos (Tgd),
reguladores (Treg), células presen-
tadoras de antigeno (CPA CD14+)
linfocitos B (CD19+) y marcadores
de superficie relacionados con la
resistencia al tratamiento (GpP+),
con proliferacion de células in-
maduras (CD135+), moléculas

pro-apoptéticas (CD95+) y relacio-
nadas con evasion de la apoptosis
(CD200+). En pacientes con SMC
no se tienen reportes de este fen6-
meno. Los farmacos usado como
tratamiento son: imatinib (IM),
nilotinib (NIL), dasatinib (DAS),
denominadas inhibidores de tirosin
cinasa(ITC), estos detienen la pro-
liferacion de las células tumorales
al bloquear la actividad de bcr-abl;
pero se desconoce cémo se pueden
relacionar con la reconstitucion
inumunoldgica de las principales
subpoblaciones celulares debido
a la interaccion con otras tirosinas.
Objetivos: Determinar ndmero
de linfocitos Treg,Tgd,B,CPA's, ex-
presion de GpP, CD135, CD200,
CD95 en pacientes Ph+ novo y en
tratamiento con ITC. Correlacionar
el nimero de células de cada sub-
poblacion linfocitaria y la expresién
de marcadores, con la “inmunoedi-
cién” asociada a cada tratamiento.
Materiales y métodos: Estu-
dio transversal, comparativo,
observacional,se incluyeron pa-
cientes con Ph+ con seguimiento
en UMAE Dr. Antonio Fraga Mouret,
IMSS. Se obtuvo sangre periférica; se
usaron anticuerpos monoclonales
para caracterizar cada subpobla-
cién: las adquisiciones se realizaron
en citometro BD-FACScalibur, se
analizaron en software BD Cell-
Quest Pro. Se agruparon de acuerdo
al tratamiento, se usé Kruskal Wallis
para la comparacién.

Resultados: Se analizaron 234 pa-
cientes, se separaron por grupos de
tratamiento: novo (19%), imatinib
(33%), nilotinib (25%) y dasatinib
(23%). a. Se observé disminucién
de linfocitos TCD4reg y aumento de
linfocitos Tgd en pacientes tratados
con DAS vs de novo (p=0.0047
y p=0.0047 respectivamente). b.
Los linfocitos B y las CPA se ob-
servaron aumentadas en pacientes
con RMM vs de novo (p=0.0029 y
p=0.0212, respectivamente). c. Se
observé disminucion en la expre-
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sion de CD95 y CD135 entre los
pacientes de novo vs tratados con
DAS (p=0.0128 y p= 0.00Trespec-
tivamente). d.Entre pacientes de
novo vs tratados con IM se observé
disminucién en la expresién de
CD200 (p=0.0030).
Conclusiones: Los pacientes de
novo presentan sobreexpresion de
moléculas relacionadas con la eva-
sion del sistema inmune; asi como
expansién de Treg y disminucion
de CPA, los pacientes tratados con
dasatinib presentan expansién
de células citotoxicas y CPA, con
disminucion de Treg, indicando
un estado “hiperreactivo” en estos
pacientes.

SMN0026-CC: Mielofibrosis
secundaria con remision
hematoldgica después del uso de
inmunosupresores

Diana Aurora Carrillo Aguilar,” Ro-
cio Caballero Caballero?

! Universidad Regional del Sureste
2 Hospital General de Zona IMSS
Oaxaca

Objetivos: Reportar un caso de mie-
lofibrosis secundaria con remisién
hematoldgica después del uso de
inmunosupresores.
Antecedentes: La mielofibrosis
primaria (MFP) es un trastorno de
células madre hematopoyéticas clo-
nales que pertenece a las neoplasias
mieloproliferativas crénicas (NMP).
La enfermedad puede aparecer de
novo como MF primaria (PMF) o
como resultado de la progresion
de la policitemia vera (PV) o trom-
bocitemia esencial (ET) u otras
causas dentro de las que tenemos
mielofibrosis autoinmune, LES,
Esclerodemia, téxicas, neoplasicas,
infecciones, etc., no hay diferencias
en las caracteristicas clinicas o
histologicas.

Caso clinico: Se trata de paciente
masculino de 18 afos de edad acu-
de a hematologia por padecimiento
actual de 15 dias de evolucién con
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fiebre, odinofagia, disnea de media-
nos esfuerzos, cefalea, la citometria
hematica al ingreso: pancitopenia,
BH; HB de 6.9, Hto 21.7%, VGM
80, plaquetas de 69,000 y leucoci-
tos de 900 mm3. se realizé prueba
de Coombs directo fue positiva,
DHL 150, reticulocitos .5%, PFH
BT 1.0 BD.5 BI .5, USG de abdo-
men normal, FSP dacriocitos, Se
realiza AMO acelular con algunos
linfocitos. Cariotipo normal, (BIOP-

SIA): Médula 6sea hipercelular;
Hipoplasia de la serie granulocitica,
eritroide y megacariocitica, Fibrosis
reticulinica Grado [l OMS Cambios
histolégicos sugestivos de Mielofi-
brosis, se realizd ANAS, Anti. DNA,
anti-RHO, Anti-La todos negativos,
recibié bolos de metilprednisolona
1 gr/dia por 3 dias continuar con
prednisona 100 mgs/dia, al mes se
suspendio la prednisona y comenzé
con azatioprina 50 mgs cada 12 hrs,

con lo cual hubo mejoria hematolé-
gica hasta alcanzar remision 1 ano
después del inicio del tratamiento,
dltima BH Hb 14.0 plq 150,000,
leucocitos 5,000 linfocitos 1500,
neutréfilos 45000.

Conclusiones: En el presente caso
de mielofibrosis autoinmune el
tratamiento con inmunosupresores
controla la enfermedad de base y
remite la mielofibrosis y las cito-
penias.

TRASPLANTE DE CELULAS PROGENITORAS HEMATOPOYETICAS (TCP)

TCP0008-TL: Acondicionamiento
mieloablativo en comparacion
con el de intensidad reducida

en trasplante haploidéntico y
ciclofosfamida post-trasplante,

en pacientes pediatricos con
enfermedades hematolégicas
malignas
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Introduccion: El trasplante ha-
ploidéntico de progenitores
hematopoyéticos (TPH) con ciclo-
fosfamida (Cy) postrasplante (CyPT),
es empleado cada vez mas en los
casos en los que se requiere de un
trasplante, pero no se cuenta con un
donador ideal. En los esquemas de
acondicionamiento de intensidad
reducida (RIR), la falla de injerto o la
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recaida hematoldgica sigue siendo
un problema importante, por lo
que se ha desarrollado un enfoque
de trasplante haploidéntico con
acondicionamiento mieloablativo
(RAM) que utiliza CyPT.
Objetivos: El objetivo de este
reporte es dar a conocer los resul-
tados de dos grupos de pacientes
pediatricos con enfermedades
hematolégicas malignas, y se les
realiz6 un trasplante haploidéntico
con acondicionamiento mieloabla-
tivo y CyPT, comparandolo con la
cohorte de pacientes histérica en
nuestra institucién, en quienes les
realiz6 un trasplante haploidéntico
con RIR'y CyPT.

Materiales y métodos: El esquema
RAM para leucemia linfoblastica
aguda (LLA), consisti6 en irradia-
cién corporal total (ICT) 600 cGy,
Cy intravenosa (IV) 120 mg/m2,
etopdsido IV 1200 mg/m2; y para

leucemia mieloblastica aguda
(LMA) y linfoma no Hodgkin (LNH),
consistié en busulfan intravenoso
y Cy 120 mg/kg. El esquema RIR
consistio en Cy 20 mg/kg IV, flu-
darabina 150 mg/m2 1V e ICT 200
cGy. La profilaxis para enfermedad
de injerto vs hospedero (EICH) en
ambos casos, consistié en Cy IV
50 mg/kg en los dias 3 y 4 postras-
plante, tacrolimus y micofenolato
de mofetilo por via oral, a partir del
dia 5 post trasplante.

Resultados: A dieciséis pacientes
con una mediana de 10 afos, y 27
pacientes con una mediana de 8
anos, se les realizé un trasplante
haploidéntico con CyPT, en el pro-
tocolo RAM entre 2017 y 2018; y
el protocolo RIR entre 2013 y 2016.
Los diagnosticos incluyeron LLA =
veinticinco pacientes, LMA = cator-
ce pacientes y LNH = un paciente.
Ningun paciente mostraba actividad
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