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Antecedentes. Su prevalencia es
de 0.2 2 0.4 % y se hereda con un
patrén autosémico dominante. El
RR de TV es de 3.1 a 10. Existen
dos variantes: Tipo 1: Reduccién
concordante en la PC antigénica
y funcional. Tipo 2: PC funcional
disminuida y PC antigénica normal.
La necrosis cutanea inducida por
warfarina es rara con presentacion
de 0.01-0.1%

Caso clinico. Masculino de 53
anos. A familiares: 2 hermanos
con trombosis venosa profunda.
Antecedentes personales: 1) 29
afios, Infarto agudo de miocardio en
cara anterior 2) 31 afos, trombosis
arterial tibial anterior izquierda,
con isquemia secundaria, maneja-
da con injerto cutdneo 3) 35 afios,
Tromboembolia pulmonar inicia
terapia anticoagulante a base de
cumarinicos (warfarina) 4) 38 afios,
Priapismo con isquemia testicular
bilateral con sobreanticoagula-
cién manifiesta por hematoma en
CUerpos cavernosos con necro-

1019 Recaida extramedular
posterior a haplotrasplante
(reporte de un caso)

Balam Ortiz Vanesa', Herrera Ma-
drid Diana Arlette’, Teran Cerqueda
Vanessa', Garcia Stivalet Lilia Ade-
la’, Limdn Flores José Alejandro’,
Pérez Lozano Uendy?

" HE CMN, 2 HE CMN Puebla

Objetivo. Describir la evolucién cli-
nica de un paciente con Leucemia
Linfoblastica aguda Haplotrasplan-
tado de médula 6sea.

Antecedentes. El trasplante he-
matopoyético alogénico es una
poderosa arma curativa en casos
de leucemia linfobldstica (LLA),

sis cutanea del area 5) 51 anos,
Insuficiencia cardiaca NYHA 1l
+ fibrilaciéon auricular cambia
manejo a dabigatran. 6) 53 afios
en Servicio de Hematologia de
HGM inicia protocolo: -Pruebas de
coagulacién: TP 23.5s/14s, TTPa
47.2 s/30 s. INR 2.18 -Pruebas de
funcién plaquetaria: PF200 COLA-
GENO-EPINEFRINA 162 segundos
(82-160s). PF200 COLAGENO
& ADP: 98s (VR 62-121s). -Perfil
SAAF: Anticardiolipinas 1gG 6.1U
GPL/ml (VR 0 a 20), anticardiolipi-
nas IgM 2.0U MPL/ml (VR 0 a 13),
anticoagulante ldpico 1.3 (positivo
débil), anticuerpos anti&beta;2-
glicoproteina 4U/ml (VR 0 a 100).
-Perfil trombofilico: factor V (Muta-
cién Leiden): homocigoto normal.
Mutacién 20210G-A del gen de la
protrombina: homocigoto normal.
Mutacién 677C-T gen de MTHFR:
homocigoto normal. Homocisteina
en sangre: 9.16umol/l (VR 5-20).
Actividad funcional Antitrombi-
na Ill: 107.3% (VR 75-125%).

CASOS CLINICOS

un problema es la carencia de
donadores HLA compatibles. El
trasplante haploidéntico (TH) de
médula dsea se realiza desde 2013
en nuestro hospital rutinariamente
en los pacientes que carecen de
donante ideal. La recaida de la
neoplasia persiste como un pro-
blema postrasplante.

Caso clinico. Hombre de 14 anos,
en noviembre de 2015 debuta con
lesiones dérmicas, infiltracion reti-
niana izquierda, 396000 leucocitos
totales, DHL 10460 UI/L, aspirado
de médula 6sea (AMO) 61% blastos
linfoides, cariotipo 46XY, bcr-abl
por RT-PCR, fusiones MLL por FISH,
t(1;19) negativos. Induccién a la

Plasminégeno 128.2% (VR 75-
150%). Proteina S: 104.40% (VR
60-150%), con fraccion libre activa
108.4% (VR 50-130%). Proteina C
funcional: 19.4% (VR 70-140%).
Antigeno de proteina C: 11.34%
(VR 72-160%).

Conclusiones. Se realizé el diag-
noéstico de trombofilia primaria,
asociado a déficit de proteina C
tipo 1. Cabe recalcar que pacien-
te debuta con trombosis arterial,
cuando el evento con mayor fre-
cuencia de presentacion inicial
es trombosis de origen venoso,
existiendo baja evidencia de aso-
ciacion de este déficit con infarto
de miocardio. En cuanto a necrosis
cutdnea asociado al uso de cuma-
rinicos, es un evento adverso con
frecuencia de presentacién rara. A
pesar del cuadro clinico altamen-
te sugerente, la investigacion de
trombofilia primaria se inici6é en
etapas tardias, existiendo dafio en
o6rgano blanco y repercusién en la
calidad de vida.

remisién con esquema Dana Farber,
al dia + 28 con AMO en Remisién
Completa (RC) enfermedad minima
residual (EMR) negativa. Liqui-
do cefalorraquideo sin evidencia
de infiltracién. Fondo de ojo sin
evidencia de infiltracién previo a
radioterapia a craneo y neuroeje
con 22 y 18 Gy respectivamente
y 6 aplicaciones de QT preTH
y 4 postTH. Ingresé a protocolo
experimental aprobado: Trasplante
haploidéntico de medula 6sea con
acondicionamiento mieloablativo
para hemopatias malignas. Reci-
bié BuCy2 + CyPT. Infundimos
35 ml de médula ésea con 3 x 10
8 nucleadas totales/Kg y 7x 10 7
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mononucleadas/kg. Tuvo dermatitis
leucocitoclastica a la infusion de
MO de su medio hermano incom-
patible en el 50% del HLA en A ,
B y DR. Recibié Micofenolato de
Mofetil y Tacrolimus desde +5. Do-
cumentamos 100% quimerismo por
microsatélites en +30 +60 y +100.
Enfermedad Injerto contra Huésped
(EICH) I sin tratamiento. Present6
cistitis hemorragica severa en +28
que remiti6 a la semana posterior
sin secuelas. Inicié con disminucién
de la agudeza visual y lesiones
maculo-papulares en térax y abdo-
men 7 meses posterior a trasplante
siendo valorado por oftalmologia
observandose infiltracién retiniana
izquierda por leucemia, resonancia
magnética con infiltracion a nervio
optico izquierdo. Lesiones dérmicas
con presencia de blastos linfoides.
El AMO con 60% promielocitos
PLM RAR negativos por FISH, el
inmunofenotipo sin evidenciar cé-
lulas neoplasicas. quimerismo por
microsatélites 100%.
Conclusiones. La recaida pos-
trasplante sigue siendo una de las
principales complicaciones en
nuestro hospital adin después de
acondicionamiento mieloablativo

1020 radiosinoviortesis bilateral
en rodillas de paciente con
hemofilia a severa con inhibidor
de alta respuesta con terapia
puente

Pérez Lozano Uendy', Gutiérrez
Gurrola Balbina?, Lopez Valles
Jests2, Garcia Stivalet Lilia Adela?,
Limon Flores José Alejandro?

1 HE CMN Puebla, 2 HECMN Pue-
bla, 3 HECMN Puebla IMSS

Objetivo. Reportar un procedi-
miento articular invasivo en un
PCH con inhibidor de alta respuesta
contra al factor VIII

Antecedentes. La sinoviortesis
radioactiva ha demostrado reducir
el nimero de sangrados articula-
res, la necesidad de factores de

coagulacién y los internamientos
por hemorragias frecuentes. Existen
dos agentes puente disponible para
preparar y mantener a los PCH con
inhibidores de alta respuesta, sin
embargo el esquema de eleccién
no esta descrito.

Caso clinico. Masculino 22 anos
de edad, chofer de autobuis urba-
no. Diagnosticado con hemofilia A
severa desde la edad de 1 afio y 8
meses, debutando con hemorragia
de tejidos blandos, tratado con
factor VIl derivado plasmatico y
acido aminocaproico en caso de
hemorragia. Hasta el 2010 cuan-
do se desarrolla las rodillas como
articulacion blanco que no mejora
con la administracién de factor VIII
a dosis intermedias ni altas objeti-
vandose inhibidor de alta respuesta
(Feb 2012: 128 uB/ml), por lo que a
partir de entonces se traté con factor
Vlla y concentrado de complejo
protrombinico activado (CCpa).
Tuvo multiples internamientos por
hemorragias de tubo digestivo,
hematomas del psoas. Recibié una
semana de ITl con FVIII a T00UV/
kg cada 12hrs, incrementando los
titulos a 580uB/mL con severos san-
grados de tejidos blandos por lo que
inicié profilaxis con CCpa desde
enero 2014. En2016 increment6 la
tasa de sangrado anual Gnicamente
en rodillas a 72. Ultima determina-
cién de FVII 0% e inhibidor en 3.2
UB el 14 de diciembre 2016. HJHS:
101 y Petterson de 13. Para realizar
la radiosinoviortesis con Itrio90 ,
ingres6 a recibir CCPa 70 uds por
kilo 12 horas previas. Inmediata-
mente posterior al procedimiento
se utilizo factor VIl a razén de 118
mcg cada 2 horas durante 24 horas
ademas de hielo en ambas rodillas
intervenidas. Recibié dexametasona
IV, Ceftriaxona 1gr 1Vx3 debido
a que desarroll6 fiebre de 380C
el dia de la radiosinoviortesis por
24h. Durante la semana de reha-
bilitacion intensiva se utiliz6 CCPa
70 Ul/kg cada 12hrs. Continuando
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su profilaxis 70UI/Kg tres veces por
semana a su egreso y acido zoledré6-
nico mensual. Hasta el momento
sin resangrado de rodillas
Conclusiones. La radiosinoviortesis
es posible en PCH utilizando agen-
tes puente a dosis habituales.

1021 Deficiencia de vitamina B, ,
como causa de trombofilia, un
actor olvidado. Descripcion de

un caso

Salinas Victor!, Salinas Herrera Vic-
tor Ivan, Basilio Fernandez Alvarado
Hospital Espafiol de México
victorsalinasrojas@hotmail.com

Objetivo. Presentar evidencia de
la relacion entre trombofilia y de-
ficiencia de vitamina B12 a través
de un caso con trombosis en sitios
inusuales en los que la dnica alte-
racién detectable fue la deficiencia
de vitamina B,,.

Antecedentes. La trombofilia es
una alteracién de la coagulacién
de la sangre que predispone al
desarrollo de trombosis. Las causas
predisponentes son numerosas y
participan estados morbosos here-
dados o adquiridos. Los trastornos
adquiridos son mas frecuentes que
los heredados y frecuentemente son
estos los que facilitan la expresion
del trastorno heredado. La deficien-
cia de vitamina B,, como causa de
trombofilia no es considerada como
un factor a estudiar en los pacientes
que desarrollan trombosis.

Caso clinico. Paciente femenino de
45 afios de edad. Refirié cefalea de
3 dias de evolucién. El dia de su
ingreso al hospital se le encontr6
desorientada con incapacidad para
la marcha y presentd crisis con-
vulsivas generalizadas. Su historia
clinica fue negativa para riesgos de
trombosis y se le consider6 como
previamente sana. La exploracién
mostré una paciente palida con
tension arterial 140/80, FC 88xmin;
Temp 37°C, SatO2 92% al aire
ambiente y Glasgow de 10. Con
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edema bilateral de papilas 6pti-
cas, Babinski + bilateral con ROT
+++ generalizado. Resto normal.
Biometria hematica con anemia
microcitica hipocrémica con Hb
de 8.4 g/dL. La RMN de craneo fue
diagnéstica de trombosis del seno
sagital superior de cerebro con
infartos hemorragicos bilaterales
en |6bulos parietales. En el FSP se
apreci6 doble poblacién de eritro-
citos (microcitos y macrocitos) y
neutréfilos multisegmentados. Se
comprobé déficit de hierro y B,
con ferritina 4ng/ml, B, 76pg/ml
e hiperhomocisteina 30 mmol/L y
acido metilmalénico 800nmol/L.
El tratamiento combiné hierro,
vitamina B, y folatos; asi como an-
ticoagulantes sin que se presentaran
complicaciones durante el mismo.
Conclusiones. La deficiencia de
vitamina B,, es causa de trom-
bofilia. Esta predisposicion esta
relacionada al desarrollo de hi-
perhomocistinemia aunque otros
factores concurrentes pueden par-
ticipar en casos especificos. La
anemia puede o no estar presente
y en ocasiones puede estar oculta
por otras causas de anemia como
en uno de los casos presentados.

1039 Plasmocitoma
gastrointestinal como recaida de
mieloma miiltiple

Zamora Elia, Cabrera Garcia Alvaro,
Garcia Rascon Rafael

Hospital Regional de Alta Especia-
lidad de Ixtapaluca
zmpel@hotmail.com

Objetivo. Describir una presenta-
cion rara de recaida en un paciente
con Mieloma Mdltiple.

Antecedentes. La infiltracion ex-
tramedular por células plasmaticas
puede involucrar cualquier lugar,
el sitio mas comun es la via aérea
digestiva superior (oronasofaringe,
senos paranasales y laringe). El in-
volucro gastrointestinal ocurre en
solo 5% siendo el intestino delgado

el sitio mas comun. Otros sitios en
orden de frecuencia son el estéma-
go, colon y eséfago. La apariencia
de un plasmocitoma gastrico puede
variar entre engrosamiento, pélipos
y Ulceras. Los plasmocitomas extra-
ganglionares en un paciente con
MM implica un pobre pronéstico.
Caso clinico. Hombre de 52 afos
que acude en diciembre de 2015
por lumbalgia de 3 meses de evolu-
cién ademas de sindrome anémico,
en sus examenes de laboratorio
se encuentra anemia macrocitica
leve y trombocitopenia de 35,000.
Cr 11.8mg/dl, Alb 4.2, Ca corregi-
do T4mg/dl. Se di6 manejo para
hipercalcemia y amerité terapia
sustitutiva renal. Se documenté mie-
loma multiple 1gG kappa DS 1lIB,
ISS 3 con riesgo citogenético estan-
dar. Se inici6 esquema CyBorD. Su
BH se mantuvo con anemia (atri-
buida a enfermedad renal crénica)
y con trombocitopenia. Después de
7 ciclos logré respuesta completa
(Junio de 2016) y se realiz6 AMO
con reporte de 3% células plasma-
ticas con megacariocitos normales.
En diciembre de 2016 acude por
choque hipovolémico. Se realiza IF
suero siendo negativa, la IF en orina
fue positiva con cadenas ligeras
kappa. Durante su hospitalizacién
se realiza endoscopia encontrando
en la curvatura mayor del estbmago
una lesion de 3x8cm, a la toma
de biopsia present6 sangrado que
no remitié y tuvo que realizarse
laparotomia exploradora donde se
encontré una masa tumoral que
abarcaba estémago, bazo, pancreas
y ganglios linfaticos circundantes,
por lo que le realizaron gastrec-
tomia subtotal, esplenectomia y
pancreatectomia distal. Presenté
falla organica multiple y finalmente
fallecid. El reporte histopatolégico
de la lesion fue plasmocitoma
gastrico con infiltracién en bazo,
pancreas y ganglios linfaticos.

Conclusiones. La presencia de
anemia en un paciente con MM

en previa remisién completa, ade-
mas de los estudios basicos para
busqueda de recaida, debe incluir
endoscopia y colonoscopia, ya
que esto puede contribuir a in-
fradiagnosticar la presencia de
plasmocitomas gastrointestinales.

1041 Enfermedad renal como
manifestacion de leucemia
linfoide aguda

Zamora Pérez Elia, Cabrera Garcia
Alvaro, Garcia Rascén Rafael
Hospital Regional de Alta Especia-
lidad de Ixtapaluca
zmpel@hotmail.com

Objetivo. Describir la presentacion
inicial atipica extramedular de Leu-
cemia Linfoide Aguda.
Antecedentes. La falla renal se-
cundaria a infiltracién rara vez esta
presente en la leucemia linfoide
aguda (LLA), la mayoria de los re-
portes estan descritos en poblacién
infantil. Otras enfermedades hema-
tolégicas con mayor frecuencia de
involucro renal son el linfoma no
Hodgkin y la leucemia linfocitica
crénica. Se ha documentado que
lainfiltracién renal leucémica es un
factor de riesgo para hipertension y
la hipertension es factor de riesgo
para sindrome de lisis tumoral.
Caso clinico. Hombre de 21 afios
de edad con obesidad grado Il y con
cuadro clinico de 2 meses de evo-
lucién caracterizado por astenia,
adinamia y nduseas. Acude a servi-
cio médico encontrandose con Cr
2.9mg/dl, BUN 40mg/dl, K 6mEqg/L
y alteraciones en la funcién hepa-
tica con hepato-esplenomegalia
catalogandose como enfermedad
renal crénica y probable proceso
linfoproliferativo. Por deterioro ge-
neralizado acude a urgencias con
polipnea, palidez importante de
tegumentos y sindrome hemorragi-
paro con probable hemorragia de
tubo digestivo. Bioquimicamente
se integré sindrome de lisis tumoral
clinico, acidosis metabdlica lactica
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y falla organica mudltiple, con los
siguientes laboratorios: Cr 4.6mg/
dl, BUN 94mg/dl, AU 18.9mg/dl, K
5.9,Ca7.2,P13.6, DHL 633, GV:
pH 6.97, Lactato >15, HCO3 3.5,
EB -28. BT 7.4, BD 6.6, Bl 0.8, ALT
524, AST 633, BH con Hb 5.24,
leucocitos 2 800, LT 1800, NT 900,
Plaq 6 000. Linfocitos atipicos 12%.
Se realiz6 AMO esternal para envio
de inmunofenotipo (IF). Se di6 apo-
yo hemodinamico y transfusional,
sin embargo, el paciente fallecié
pocas horas después. El reporte del
IF fue compatible con leucemia
linfoide aguda de precursores B
con expresion aberrante de CD
33. Debido a que se desconocia
la causa de insuficiencia renal se
autorizé necropsia y el resultado
fue infiltracion renal y hepatica por
proceso linfoproliferativo.
Conclusiones. El deterioro de la
funcién renal como sintoma pivote
de leucemia linfoide aguda por
infiltracion renal estd poco docu-
mentado. En este caso, el paciente
acudié en un estado avanzado que
hizo pensar como primera posibi-
lidad un sindrome de lisis tumoral
clinico.

1043 Leucemia bifenotipica:
presentacion de un caso y
revision de la literatura
Espinoza-Macias Gerardo Antonio’,
Medina-Brito Alexandra Yejareth?

T ISSSTE, 2 Universidad Anahuac
Mayab
alexandra.medinab94@gmail.com

Objetivo. Se presenta caso clinico
con el objetivo de dar a conocer el
protocolo diagnéstico, abordaje te-
rapéutico y evolucion del paciente.
Antecedentes. Las leucemias
bifenotipicas son entidades ca-
racterizadas por la coexpresion
simultanea de marcadores antigé-
nicos linfoides y mieloides en una
sola poblacién bléstica; represen-
tando menos del 5% de todas las
leucemias agudas. Expresando

marcadores como: mieloperoxi-
dasa, marcadores especificos de
linaje B CD79a, CD22 e IgM y
marcadores especificos de linaje
T como CD3.

Caso clinico. Se trata de femenino
de 66 afios, ingresa al servicio de
medicina interna el 17/05/2016.
Se documenté por reaccién leu-
cemoide, leucocitos de 68 mil,
hgb 8.50 gr/dl, 189 mil plaquetas,
13% de promielocitos, 7% de
blastos esplenomegalia de 13 cm.
Se realiza aspirado de médula 6sea
con datos de LPA por morfologia.
Inmunohistolégico reporta LAM de
tipo promielocitico con inmuno-
expresion positiva de MPO, lo que
corresponde a variante poco comin
con varias traslocaciones. Cariotipo
del 28/05/2016 normal para sexo fe-
menino. Se inicia quimioterapia con
esquema para leucemia promieloci-
tica aguda (APL). Control posterior
durante consulta de seguimiento
con recaida de la enfermedad (30%
de blastos), cursando el dia + 22 de
primera consolidacién con esquema
APL 2006. Por lo que se decide su
ingreso al servicio de medicina in-
terna para quimioterapia de rescate.
Se realiza nuevamente AMO/Bx de
hueso con toma de muestra de SP
para inmunofenotipo. Reporte de
inmunohistoquimica compatible
con Leucemia aguda con inmu-
nofenotipo mieloide MPO positivo,
CD4+, CD117+, con inmunore-
accion positiva a CD19, CD10 y
CD79a, respaldando sospecha diag-
néstica de leucemia bifenotipica.
Inmunofenotipo reporta leucemia
aguda linfoide de precursores B con
expresion aberrante del antigeno
CD33. Cariotipo muestra t(9;22).
Se instaura esquema HCVAD con
nilotinib, logrando RC con inmu-
nofenotipo de control del 8/09/16
el cual no detecta células con
fenotipo neopldsico. Es egresada
en buenas condiciones generales,
siguiendo control mediante consul-
ta externa de hematologia. Fallece
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por complicaciones secundarias a
quimioterapia el 07 de Noviembre
del 2016.

Conclusiones. No hay esquema
de tratamiento definido para las
leucemias bifenotipicas; se ha visto
que el protocolo HCVAD desarro-
Ilado inicialmente para recaidas
ha mejorado el porcentaje de RC,
con supervivencia a 4 afios del 8%.
Presentamos uso concomitante con
Nilotib con adecuada respuesta.

1054 Conversion de linaje de
leucemia linfoblastica a leucemia
mieloide: reporte de un caso
Nunez Cortés Ana Karen!, Ruiz
Delgado Guillermo José?, Ruiz-Ar-
guelles Guillermo J?, Ruiz-Argiielles
Alejandro3, Cantero-Fortiz Yahveth?,
Olivares-Gazca Juan Carlos®

' Benemérita Universidad Au-
tébnoma de Puebla, ? Centro de
Hematologia y Medicina Interna,
3 Laboratorios Clinicos de Puebla,
4 Universidad de las Américas
Puebla, > Universidad Popular Au-
ténoma del Estado de Puebla

Objetivo. Nuestro objetivo es el
informar sobre un paciente con
conversién de linaje de leucemia
linfobldstica a leucemia mieloide.
Antecedentes. Leucemia aguda lin-
foblastica (LAL) es la malignidad mas
comin en pacientes pediatricos y
representa el 25% de los canceres en
la nifez, con una prevalencia entre
las edades de 2-9 anos. Las conver-
siones de linaje celular leucémico
durante el curso de la enfermedad
es una rara manifestacién y se en-
cuentra entre el 6-9% de los casos
de recaida, siendo cominmente
observada en la nifiez.

Caso clinico. Un paciente masculi-
no de 60 afos de edad se presenté
en nuestro centro de Hematologia
con pancitopenia, pérdida de
peso y debilidad. Los estudios de
laboratorio fueron realizados: En
el aspirado de médula 6sea con
biopsia de hueso se encontré leu-
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cemia aguda linfoblastica pre-B
BCR-ABL (-), 46XY, hiperdiploidia,
CD20(-), CD 10 (-), CD19 (+),
CD33 (-), CD34 (+), CD38 (+),
CD79a (+), TdT (4), 1gS(-), CD45
(+/-), HLA-DR (+), MLL (-), FLT3 (-),
TEL AML (-). El paciente fue tratado
con una modificacién del plan te-
rapéutico pediatrico TOTAL XI. 60
dias después de la induccion de la
fase inicial, se encontraron blastos
en sangre periférica, pero el inmu-
nofenotipo no fue concluyente para
MRD positivo. Una semana después
presenté blastos en sangre periférica
compatible con leucemia mieloide
aguda. CD7 (+-), CD13 (+), CD14
(-), CD15(-), CD33(+), CD34(+),
CD38(+), CD45(+-), CD64(-),
CD117(+), HLA-DR heterogéneo.
Marcadores moleculares como
BCR-ABL, PML-RAR alfa y FLT-3 se
analizaron una vez mas en sangre
periférica cuando se desarrollé la
LMA y fueron negativos. El paciente
empez6 con citarabina subcutanea
y actualmente se encuentra con
vida 90 dias después del diagnosti-
co inicial con LMA activa.
Conclusiones. Existe un pequefio
ndmero de reportes sobre conver-
siones de linaje en la literatura
y esto se debe a que el fenotipo
usualmente se realiza al momento
del diagnéstico sin ninglin segui-
miento posterior.

1068 Sindrome de Good’s
asociado a aplasia pura de serie
roja (APSR) en paciente con
antecedente de timoma, reporte
de un caso y revision de la
literatura

Solano-Genesta Manuel, Cortes-Flo-
res Ana Olivia, Zuloaga-Fernandez
Carlos, Jimenez-Tornero Jorge,
Morgan-Villela Gilberto, Miranda-
Ackerman Roberto

Hospital San Javier

Objetivo. Mostrar eventos para-
neoplasicos asociados a timoma
afos posterior a su reseccion.

Antecedentes. El timoma es la
neoplasia de mediastino anterior
mas frecuente, sintomatologia
variable, también puede generar
diversos sindromes paraneoplasi-
cos, el mas frecuente la miastenia
gravis en aprox el 15- 30%, otros
paraneopldsicos son el sindrome
de Good’s y APSR.

Caso clinico. Paciente femenino de
62 afios, con Acalasia y cirugia de
ascenso gastricoen 2013 yen 2014
intervenida por tumor mediastinal
resecado en su totalidad histopato-
I6gicamente reportan Timoma Tipo
“C" evolucién térpida con miltiples
sintomas gastrointestinales que
requiere hemicolectomia izquier-
da, y tratamiento sintomatico por
constipacion vy reflujo, infecciones
de vias respiratorias bajas y vias
urinarias de repeticién. En marzo
2016 anemia refractaria y altos
requerimientos transfusionales, Hb
de 4.9g/dl, reticulocitos 0.6%, VCM
de 96 fl, plaquetas y leucocitos nor-
males. EPO elevada, % saturacién
de Fe 97% ferritina 829. Aspirado
de médula dsea con serie eritroide
ausente sélo pro-eritroblastos gi-
gantes, inmunofenotipo ausencia
de precursores eritroides y biopsia
de hueso hipo-celular a expensas
de ausencia eritroide consistente
con APSR. Debido a infecciones
de repeticién solicitamos niveles
de inmunoglobulinas, IgA 16 e 1gG
108, subpoblacién de linfocitos
ausencia completa de linfocitos B y
CD4/CD8 invertido consistente con
sindrome de Good’s. Con esta infor-
macién llegamos a la conclusién
que la paciente presenta un Sindro-
me de Good’s asociada a una APSR.
La paciente inicia tratamiento de
reposicion de Inmunoglobulina
G intravenosa y ciclosporina para
la APSR. Persisten requerimientos
transfusionales elevados y desarro-
[la TVP subclavia izquierda (sitio
de insercién de catéter central)
manejada con anticoagulantes y
endocarditis infecciosa por lo que

se suspendio ciclosporina e inicié
antibiéticos. Una vez terminado
el esquema de antimicrobianos
reiniciamos inmunosupresién PDN/
Tacrolimus.

Conclusiones. La asociacion de
sindrome de Good’s con APSR es
rara a pesar de que estan intima-
mente relacionadas a timoma y
que esta Gltima es la neoplasia mas
comun del mediastino anterior.
Existen alrededor de 20 casos re-
portados y la mayoria en pacientes
de origen asidtico. Ambas afec-
ciones paraneoplasicas iniciaron
post-timectomia, sin evidencia de
recaida. La importancia radica en
lo infrecuente de que los sindromes
paraneoplasicos estén presentes
en forma simultdnea, asi como en
paciente de origen latinoamericano.

1069 Radiosinoviortesis bilateral
de rodillas en hemofilia severa
con inhibidor de alta respuesta
Pérez Lozano Uendy', Gutiérrez
Gurrola Balbina’, Bariuelos Rami-
rez David Dagoberto!, Portillo San
Pedro Ramiro 1, Garcia Stivalet Lilia
Adela’, Limén Flores José Alejan-
dro!, Bifano Blanco Jestis Roberto?
" HE CMN Puebla, 2 HTO Puebla

Objetivo. Describir una radiosi-
noviortesis bilateral de rodillas en
una persona con Hemofilia (PCH)
e inhibidor de alta respuesta contra
al factor VIII.

Antecedentes. La sinoviortesis
radioactiva es un procedimiento
estandar de tratamiento para reducir
la tasa anual de sangrados (TAS)
articulares. Existen dos agentes
puente disponible para preparar y
mantener a los PCH con inhibidores
de alta respuesta que van a ser in-
tervenidos, el esquema de eleccion
no esta descrito.

Caso clinico. Hombre de 22 afos
con hemofilia A severa congénita
con sangrados desde 1 afio y 8
meses de edad tratado a demanda
con factor VIl derivado plasmatico.
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En 2010 desarrolla articulacio-
nes dianas en ambas rodillas. En
febrero 2012 se reporta 128 uB/
ml de inhibidor contra factor VIII.
Iniciando terapia puente a deman-
da. Present6 sangrados digestivos
y de musculo psoas de repeticién.
Se intentd induccién a tolerancia
inmune con FVIIl a 100UI/Kg cada
12hrs, incrementando rapidamente
los titulos de inhibidor a 580uB/ml
y con severo sangrado de tejidos
blandos por lo que inici6 profilaxis
con complejo protrombinico acti-
vado (CCpa) desde enero 2014. En
2016 suTAS increment6é a 72. El 14
de diciembre 2016 programamos
radiosinoviortesis con Itrio90. El
titulo de inhibidor fue 3.2 uB/ml.
Hemophilia Joint Health Score: 101
puntos; Escala radiografica Petter-
son de 13. Recibié CCPa 70 Ul/kg
12 horas antes del procedimiento.
Se inyect6 Itrio 90 intrarticular en
ambas rodillas y se infundié fac-
tor VIl 118 mcg/kg cada 2 horas
durante 24 horas, dexametasona
iv, ceftriaxona y hielo. Desarrollé
fiebre de 38°C por 24h. Durante la
semana de rehabilitacién intensiva
se utiliz6 CCPa 70 ui/kg cada 12hrs.
Volvié a su profilaxis con CCPa
70Ul/Kg tres veces por semana
a su egreso y acido zoledrénico
mensual. Hasta el momento sin
resangrado de rodillas.
Conclusiones. La radiosinoviortesis
es posible en PCH utilizando agen-
tes puente a dosis habituales con
resultados duraderos y reduccién
en la TAS articular.

1084 Presentacion de caso: linfoma
no Hodgkin primario de hueso
Palomares Anda Pascual’, Patifio
Camargo Kimberly?, Cardenas
Alva Alfredo3, Chavez Pérez Esther
Estefania?

! Instituto Mexicano del Seguro
Social, Unidad Médica de Alta Es-
pecialidad del Bajio, 2 Universidad
de Guanajuato, * Universidad de
Guanajuato, SAEM

Objetivo. Llevar a cabo la descrip-
cién de un Caso clinico.
Antecedentes. El linfoma no
Hodgkin (LNH) éseo primario se
considera una neoplasia rara de
baja incidencia, representa menos
del 5% del total de los LNH1 vy fi-
gura el 1.7% de todos los linfomas
6s€0s.

Caso clinico. Paciente femenino, 27
anos, fumadora crénica, originaria
de Le6n, Guanajuato. Acude a con-
sulta del servicio de Traumatologia
y Ortopedia tras presentar gonal-
gia derecha, posterior a actividad
fisica intensa, refiriendo dolor en
EVA 5/10, se prescribe tratamiento
sintomatico de analgésicos y anti-
inflamatorios durante un mes sin
mostrar mejoria. Tras cuatro meses
de evolucion, la paciente presenta
incremento de dolor en EVA 9/10.
Se ingresa al servicio de urgencias
y se infiltra con anestésico local
sin mejoria aparente. Dos meses
después, pierde la capacidad de
ambulacién por edema y tume-
faccion, se transfiere al servicio de
urgencias y se realiza artrocentesis
en dos ocasiones por derrame ar-
ticular, se extrae 80ml de liquido
sinovial, se envia a patologia y se
descarta artritis séptica. Tras una
semana sin mejoria, se realiza una
ultrasonografia y se reporta bursitis
suprapatelar. Al no tener una buena
evolucién se ingresa al protocolo de
estudios de extension: 1) radiografia
APy lateral de rodilla, 2) resonan-
cia magnética nuclear RMN) y 3)
tomograffa computarizada (TC) de
rodilla y toracoabdominal. La ra-
diografia mostré lesion de aspecto
neoplasico de tejidos blandos de
T4cm x 12 ¢cm con infiltracion del
segmento distal del fémury espacio
articular de la rodilla, sin evidencia
de metéstasis inguinal derecha. En
la RMN se sospecha sarcoma sino-
vial. Se realiza gammagrafia y TC
para confirmar el diagnéstico y se
encuentran adenopatias intercavoa-
orticas e inguinales profundas. Se
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solicita biopsia para la confirmacién
de sarcoma de miembro pélvico
derecho. Se diagnostica por biopsia
tumor de tejidos blandos, linfoma
No Hodgkin difuso, inmunofenotipo
B con infiltracién a tejido adiposo,
fibroconectivo, y muscular, con
metdstasis ganglionar. Actualmente
la paciente se encuentra en fase de
tratamiento RCHOP.
Conclusiones. Es sumamente sen-
cillo confundir este linfoma con
algunas otras simples patologias,
de ahi surge la importancia de un
buen diagndstico.

1106 Microangiopatia trombética
con actividad de ADAMTS13
normal y anticuerpos anti
ADAMTS13 negativos, simulando
purpura trombocitopénica
trombética. Reporte de dos casos
Pérez de Alba Luis Fernando, Pérez
de Alba Luis Fernando, Barrera
Chairez Esperanza, Santos Lopez
Oscar Radl, Machuca Rincén Maria
de la Luz, Rosales Badillo Lucia del
Carmen, Ron Magafa Ana Lucia,
Martinez Ayén César, Chamorro
Morales Norma Hilda, Villalobos de
la Mora Laura Olivia

Hospital Civil de Guadalajara Fray
Antonio Alcalde. Universidad de
Guadalajara

Objetivo. Presentar dos casos
con microangiopatia trombética y
caracteristicas de purpura trombo-
citopénica trombética (PTT), con
actividad normal del ADAMTS13 y
ausencia de autoanticuerpos contra
ADAMTS13, en quienes se demos-
tré una sorprendente respuesta a
plasmaféresis.

Antecedentes. Las microangio-
patias trombdticas y anemias
hemoliticas microangiopaticas son
un vasto grupo de enfermedades
con caracteristicas clinico patologi-
cas muy similares, siendo confuso
su diagnéstico inicial.

Caso clinico. Femenino de 27
anos, con 38 semanas de ges-
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tacion, que acudié por trabajo
de parto, temperatura de 39°C,
sin infeccion identificada, estu-
por, convulsiones ténico clénico
generalizadas y tension arterial
normal, en quien se realizé cesa-
rea. A su ingreso, con trombocitos:
20x109/L, hemoglobina: 7g/dL,
DHL 2071UI/L, bilirrubina indi-
recta: 2.7mg/dL, Coombs directo
negativo, creatinina: 3.76mg/dL,
indice reticulocitario: 0.98%, tiem-
pos de coagulacién normales y 5
esquistocitos por campo en objetivo
de 100x. Se realiz6 plasmaféresis
(7 sesiones), metilprednisolona,
N-Acetilcisteina y complejo B in-
tramuscular; obteniendo mejoria
en las manifestaciones clinicas y
de laboratorio, con persistencia
de la falla renal que requirié 3
sesiones de hemodidlisis, resolvién-
dose completamente. Los niveles
de actividad de ADAMTS13 fueron
normales: 75% y los autoanti-
cuerpos resultaron negativos: 6.6
(negativo<12). Masculino de 19
afios con sindrome de Klinefelter,
inicia dos dfas previos al ingreso
con astenia, deterioro del estado
general, temperatura de 38.7°C
y petequias diseminadas. Al in-
greso con hemoglobina: 7.3g/dL,
indice reticulocitario: 3%, trom-
bocitos: 13x109/L, esquistocitos
8 por campo en objetivo 100x,
creatinina:1.5mg/dL, bilirrubi-
na indirecta: 2.1mg/dL, tiempos
de coagulacién normales, deshi-
drogenasa l4ctica: 1590U1/DI y
Coombs directo negativo. Se inicié
metilprednisolona, complejo B,
N-Acetilcisteina y plasmaféresis (9
sesiones); posterior al primer recam-
bio se documenté elevacion de los
trombocitos y hemoglobina, correc-
cién de la falla renal y ausencia de
fiebre. La actividad de ADAMTS13
fue normal:62.2% y los anticuerpos
contra ADAMTS13 resultaron nega-
tivos: 5.7 (negativo<12).

Conclusiones. Los niveles de acti-
vidad y autoanticuerpos contra el

ADAMTS13 son un requisito in-
dispensable para el diagnéstico de
PTT. La terapéutica en los pacientes
con PTT es la plasmaféresis, lo cual
hace la diferencia en la mortalidad
y el prondstico. La presentacién
clinica y de laboratorio en ambos
casos sugiere PTT, sin embargo, el
ADAMTS13 no apoya el diagnésti-
co, por lo que se deben considerar
otros mecanismos o defectos en la
funcién de ésta u otras proteinas.

1109 Linfoma anaplasico

primario cutaneo de células
grandes de estirpe T, CD30
positivo de comportamiento
agresivo, tratado con esquema
EPOCH en primera linea. Reporte
de un caso

Nufez-Zuno Jorge Adrian’, Nafa-
rrate-Herndndez Daniel Ernesto’,
Rosales Badillo Lucia del Carmen?,
Barrera Chairez Esperanza? Pérez
de Alba Luis Fernando?, Santos L6-
pez Oscar Radl?, Machuca Rincén
Maria de la Luz?, Ron Magafa Ana
Lucia?, Chamorro Morales Norma
Hildaz2, Villalobos-de la Mora Laura
Olivia?, Martinez-Ayon César?,
Lome Maldonado Carmen3

' Centro Universitario de Cien-
cias de la Salud. Universidad de
Guadalajara, 2 Hospital Civil de
Guadalajara Fray Antonio Alcalde.
Universidad de Guadalajara, * Ins-
tituto Nacional de Cancerologfa,
Ciudad de México

Objetivo. Reportar la eficacia del
tratamiento con terapia sistémica
intensiva (esquema EPOCH) en
una paciente joven con un linfoma
anaplasico primario cutaneo de cé-
lulas grandes T CD30 positivo, que
se presenta con multiples lesiones
y alto indice de replicacion.

Antecedentes. El linfoma anapla-
sico primario cutaneo de células
grandes T CD30 positivo es poco
frecuente, con solo 137 casos
reportados en la literatura. El
promedio de edad al diagnéstico

es de 61 afos con predominio
en el género masculino. Se con-
sidera un linfoma indolente, con
remision espontanea en algunos
casos. Las lesiones tGnicas son
generalmente manejadas con
radioterapia o extirpacién quirdr-
gica, sin embargo en enfermedad
recidivante o con lesiones mdlti-
ples, el tratamiento sistémico con
metotrexate oral serd la primera
linea. Un esquema combinado
de quimioterapia se justifica en
pacientes con linfoma anapldsico
cutaneo T con indice de prolife-
racion elevado.

Caso clinico. Paciente femenino de
29 anos de edad, obesa con IMC
de 36.5. Inicia su padecimiento
con aparicion de lesion indurada
de 1 cm de didmetro, hiperémica,
de bordes definidos no dolorosa,
localizada en antebrazo derecho la
cual crecié hasta 5.4 cm en el lapso
de 1 semana, para posteriormente
generalizarse (multiples nédulos en
brazos y térax). Se realiza biopsia
excisional y se reporta Linfoma
anaplasico de células grandes de
estirpe T cutdneo CD30 positivo,
ALK negativo, Ki 67: 70%, estadio |
E de Ann Arbor, (biopsia de medula
6sea sin infiltracién, tomografia
toraco-abdominal con esteatosis
hepética sin evidencia de tumor).
Por el comportamiento agresivo
recibié tratamiento con esquema
EPOCH (etopésido, prednisona,
vincristina, ciclofosfamida, doxo-
rrubicina) observandose remision
desde el primer ciclo sin compli-
caciones, con buena tolerancia y
sin evidencia de recidiva clinica
después de la administracién de 4
ciclos de tratamiento.
Conclusiones. El esquema de
quimioterapia combinado EPOCH
como primera linea para pacientes
jovenes con linfoma T primario
cutdneo, puede ser una opcién
terapéutica recomendable en los
casos con comportamiento agresivo
y progresién rapida, o cuando otras
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alternativas de tratamiento se aso-
cien a toxicidad inaceptable.

1110 Parpura trombocitopénica
trombética (PTT) adquirida

como presentacion inicial de
lupus eritematoso sistémico

(LES). Presentacion de un caso y
revision de la literatura
Nafarrate-Herndandez Daniel Ernes-
to’!, Machuca-Rincén Maria de la
Luz?, Barrera Chairez Esperanza?,
Santos Lopez Oscar Rail?, Pérez-de
Alba Luis Fernando?, Rosales-Badillo
Lucia del Carmen?, Ron-Magana
Ana Lucia?, Martinez-Ayon César?,
Chamorro-Morales Norma Hildaz2,
Villalobos-de La Mora Laura Olivia?
' Centro Universitario de Cien-
cias de la Salud. Universidad de
Guadalajara, 2 Hospital Civil de
Guadalajara Fray Antonio Alcalde.
Universidad de Guadalajara

Objetivo. Presentar un caso clinico
de LES que debuta con manifesta-
ciones de PTT.

Antecedentes. El diagnéstico de
PTT se basa en la aparicion de ane-
mia hemolitica microangiopatica
y trombocitopenia. La patogenia
estd relacionada con la inhibicién
en la accion de la metaloproteinasa
ADAMTS13 por autoanticuerpos.
La incidencia de PTT adquirida
es aproximadamente de 3 casos
por millén/afio, con predominio
en el sexo femenino y media de
edad de 41 afios. La PTT es una
complicacién infrecuente en los
pacientes con lupus eritematoso
sistémico (7.4%), los casos descritos
se asocian habitualmente a pacien-
tes con actividad ldpica intensa y
afectacion renal.

Caso clinico. Paciente femenino de
33 anos, sin antecedentes de im-
portancia, que acude por presentar
cuadro de 15 dias de evolucién
caracterizado por cefalea, fiebre
y confusién. A su ingreso signos
vitales estables, desorientada, con
oliguria, hematuria y febril. En exa-

menes con hemoglobina:5.65g/dL,
trombocitos:2.0x109/L, bilirrubi-
nas totales:2.4, indirecta 1.6, DHL
2696 UI/DI, reticulocitos:2.8%,
coombs directo negativo, tiem-
pos de coagulacién normales,
frotis de sangre periférica con
40 eritroblastos x100 leucocitos
y 8 esquistocitos/campo. Las
alteraciones hematolégicas y
bioquimicas sugieren proceso
hemolitico microangiopético,
por lo que se inicia transfusién
de plasma fresco congelado y
metilprednisolona (30mg/kg/dia)
por 5 dias. Presenta deterioro
neurolégico progresivo que re-
quiere ventilacién invasiva por 48
horas; iniciando con recambios
plasmaticos cada 24 horas por 8
sesiones. Se corrobora diagndsti-
co de pdrpura trombocitopénica
trombética con niveles de activi-
dad ADAMTS-13:0% (40-130%) y
anticuerpos I1gG contra ADAMTS
13:91.7Ul/ml (positivo>15). En el
abordaje de causas secundarias se
documentan Anticuerpos antinu-
cleares positivo (dilucién 1:1,280
patrén moteado grueso) y presen-
cia de eritrocitos dismérficos que
sugieren nefritis, por lo que se apli-
ca dosis Gnica de Ciclofosfamida.
Paciente que permanece hospita-
lizada por 28 dias, con remisién
de las manifestaciones clinicas;
Gltimos controles sin evidencia de
recaida con hemoglobina:10.7gr/
dl, trombocitos:364.0x109/L,
reticulocitos:1.2%, en el frotis de
sangre periférica esquistocitos+,
DHL 142 sin evidencia de recaida
de la enfermedad.

Conclusiones. La PTT como pre-
sentacién inicial en pacientes sin
diagnéstico previo de LES es infre-
cuente, la basqueda de enfermedad
autoinmune como etiologia de PTT
es importante, ya que la coexistencia
de estas dos entidades condiciona
una respuesta limitada al tratamiento
convencional y una mortalidad ma-
yor al 45% en éstos casos.
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1113 Lesiones osteoliticas,
hipercalcemia y paraparesia
como manifestaciones iniciales de
leucemia linfoblastica de células
pro-B en una paciente de 15 afios
de edad

Santos-Lépez Oscar Radl!, Barrera
Chairez Esperanza’, Machuca-Rin-
cén Maria de la Luz!, Pérez-de Alba
Luis Fernando’, Rosales-Badillo Lu-
cia del Carmen’, Ron-Magana Ana
Lucia’, Chamorro-Morales Norma
Hilda', Villalobos-de la Mora Laura
Olivia', Martinez-Ayén César’,
Judrez-Lépez Guillermo Enrique?,
Pérez-Becerra Elias3

! Hospital Civil de Guadalajara
Fray Antonio Alcalde. Universidad
de Guadalajara, ? Laboratorio de
Anatomia Patolégica y Citologia.
Guadalajara, Jalisco, * Laboratorio
Unidad de Patologia Clinica. Gua-
dalajara, Jalisco

Objetivo. Exponer el caso de
una paciente joven con leucemia
linfoblastica que se presenta con
manifestaciones atipicas (lesiones
osteoliticas, hipercalcemia y pa-
raparesia).

Antecedentes. Las lesiones osteoli-
ticas, hipercalcemia y paraparesia
se consideran manifestaciones raras
de la leucemia linfoblastica y su
frecuencia no estd establecida en
adultos. En los escasos reportes
de casos se comparte la opinién
de que se tratan de presentaciones
clinicas atipicas. Estudios descripti-
vos en nifos, por el contrario, han
reportado lesiones osteoliticas en
6 a 26% de los pacientes, con o
sin hipercalcemia. La paraparesia
es una presentacion infrecuente
incluso en la poblacién pediatrica
(0.35% de los casos).

Caso clinico. Paciente de 15 afos
de edad hospitalizada por cuadro
progresivo de 15 dias de evolucién
con debilidad en extremidades
inferiores, dolor éseo y muscular
generalizado, acompafiado de
estrefiimiento, poliuria, astenia



Revista de

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

y fiebre. Examen fisico con hi-
peremia conjuntival, palidez y
paraparesia. En el abordaje de la-
boratorio se detectd pancitopenia
(hemoglobina: 6.38g/dL, trom-
bocitos: 80.9x10%L, leucocitos:
2.48x10%L), hipercalcemia:16.32
mg/dL, hipokalemia:2.8mEq/L,
creatinina de 1.86mg/dL y urea
de 95.9mg/dL. En los estudios
radiograficos del esqueleto axial
se observaron resorcién ésea y
multiples lesiones osteoliticas
con patrén ““en sacabocado”’
en crdneo, columna vertebral y
pelvis. Las diafisis de huesos lar-
gos no mostraron anormalidades
radiograficas. Se establecio el
diagnostico de leucemia linfo-
blastica L2 (FAB) por morfologia
y biopsia de hueso, con inmu-
nofenotipo de linfoblastos Pro-B.
La paciente inicialmente recibié
dexametasona 8 mg IV cada 12
horas, acido zoledrénico, hidra-
tacion intravenosa y furosemida
a dosis bajas; normalizdndose
en una semana las alteraciones
bioquimicas y remitiendo casi en
su totalidad las manifestaciones
clinicas. Posteriormente se admi-
nistré quimioterapia de induccién
a la remision segin el protoco-
lo Linker, observando remision
morfolégica de la enfermedad al
dia 7 del tratamiento y logrando
una enfermedad minima residual
negativa por citometria de flujo al
dia 28 del tratamiento.
Conclusiones. Las lesiones os-
teoliticas y la hipercalcemia son
consideradas manifestaciones ati-
picas de la leucemia linfoblastica,
segln las descripciones clasicas
de la enfermedad. Aunque no esta
calculada la frecuencia de estas
manifestaciones en adultos, es
probable que sea mucho menor
de lo que ocurre en la poblacion
pediatrica. La paraparesia es una
presentacién clinica infrecuente de
la leucemia linfoblastica, incluso
en ninos.

1133 Identificaciéon de un
anticuerpo anti-M vy su significado
en la terapéutica clinica

Becerra Leyva Guadalupe', Gomez
Vazquez Oscar Rodrigo?, Best Agui-
lera Carlos Roberto?, Otdnez Arce
Meélani Irais?2, Guzman Herndndez
Alicia Elizabeth?, Robles Rodriguez
Arianna?

' Centro Jaliscience de la Transfu-
sién Sanguinea, 2 Hospital General
de Occidente

Objetivo. Se ilustra el caso de una
mujer con Hepatitis Autoinmune
con anticuerpos irregulares dirigidos
contra el antigeno M y la reactivi-
dad de subclases de anticuerpos
contra antigenos eritrocitarios para
reacciones hemoliticas, asi como
las variables que determinan el
fenotipo eritrocitario ideal a trans-
fundir en casos problema.
Antecedentes. Uno de los objetivos
de las pruebas pre-transfusionales
es evidenciar incompatibilidad
por anticuerpos inesperados en
las muestras de donadores y re-
ceptores. Estudios internacionales
reportan incidencias de identifi-
cacion del 2%, en México se ha
reportado una incidencia anual de
4% en los receptores estudiados. La
fenotipificacion del blanco antigé-
nico, isotipificacion del anticuerpo
encontrado y la observacién de
sus patrones de aglutinacién a dis-
tintas temperaturas, determinaran
la relevancia clinica y la conducta
transfusional a seguir.

Caso clinico. Mujer de 51 afos,
nuligesta, sin antecedentes transfu-
sionales, con cirrosis autoinmune.
Prueba directa anti-globulina poli-
especifica negativa (DAT). Sin
proceso infeccioso. Los resultados
de pruebas pre-transfusionales
arrojan: prueba directa e inversa
sin discrepancia, determinando
grupo B RhD+, autotestigo negativo
y prueba indirecta anti-globulina
(IAT) incompatible. El panel de célu-
las del Hospital Siglo XXI determiné

sensibilizacion hacia el antigeno M
eritrocitario, con aglutinacion en
la fase salina rapida a 22°C: +++
e IAT a 37°C: +++. Las pruebas de
compatibilidad con concentrados
eritrocitarios fenotipados para au-
sencia de antigeno M encontraron
1 en 4 viables. Se transfundio6 sin
reacciones inmediatas.
Conclusiones. Existen anticuerpos
ademas de anti-ABO que ocurren
naturalmente como anti-M. El an-
tigeno M se encuentra presente en
el 78% de individuos caucasicos y
73% de raza negra. Sus anticuerpos
se han descrito con mayor preva-
lencia en nifios, mayoritariamente
son IgM, cominmente aglutinan a
temperaturas menores de 37°C'y ra-
ramente tienen significado clinico.
La evidencia de aglutinacién a 37°C
sugiere la presencia concomitante o
aislada de IgG. Existen teorfas para
la sintesis de estos anticuerpos a
partir de eventos como reacciones
hemoliticas retardadas con trans-
fusion no fenotipada, mimetismo
antigénico por microrganismos en
infecciones agudas o aloinmuniza-
cién gestacional. En el contexto de
la enfermedad autoinmune, no se
puede descartar la sintesis de un au-
toanticuerpo con reaccién cruzada
a este aloantigeno por mimetismo.
La aglutinacién a 37°C es siempre
indicacion de transfundir hemo-
componentes fenotipados para la
ausencia de dicho antigeno.

1136 Hemofilia adquirida (HA)
postparto. Reporte de un caso
Fonseca Bolafios Maria Luisa’, Rico
Curiel Enrique?, Leén Velasco Fausto
Raymond?, Alfaro Rivera Christian
Gerardo*, Majluf Cruz Abraham’®

! Hematdloga en Practica Privada
Guadalajara, Jalisco, 2 Hematélogo/
Profesor Asociado de Medicina In-
terna, Hospital Angeles Del Carmen
y Presidente Colegio Jalisciense de
Hematologia (Cojalhem), * Hospital
Angeles Del Carmen, * Residen-
tes de Medicina Interna Hospital
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Angeles Del Carmen, 5 Unidad de
Investigacion Médica en Trombosis,
Hemostasia y Aterogénesis, IMSS

Objetivo. Conseguir un diagndstico
oportuno en base al seguimiento
adecuado de los algoritmos con la
intencion de evitar un desenlace
cadtico en los pacientes con sangra-
do severo por hemofilia adquirida.
Antecedentes. La HA es una en-
fermedad hemorrdgica debida a
anticuerpos 1gG1 e 1gG4 contra
el factor VIII enddgeno. Clinica-
mente similar a la hemofilia A, con
variabilidad en la predileccién
por las zonas de sangrado. En
50% de los casos, los anticuerpos
aparecen en pacientes sin comor-
bilidades relevantes. El otro 50%
se asocia a estados postparto,
neoplasias, infecciones, medi-
camentos y predominantemente
enfermedades autoinmunes (17-
18%). Aproximadamente un tercio
de los pacientes con HA tendra
un segundo evento hemorragico,
y hasta 10% tres o mds episodios
de sangrado mayor.

Caso clinico. Femenino de 34 afos
de edad en puerperio quirdrgico
mediato que inicia con sangrado
transvaginal anormal, por lo que se
realiza legrado uterino, encontran-
do como residuo codgulos. A las 6
horas del legrado, presenta sensa-
cién de lipotimia y empeoramiento
del sangrado, no doloroso y sin
coagulos. Se solicité US abdominal,
descartando perforacién uterina. Se
detect6 TPT prolongado (525 Testigo
28.9s) corrigiéndose los resultados
in vitro con plasma normal. Hubo
necesidad de administrar factor VII
recombinante, crioprecipitados y
PFC, ya que ocurrieron otros dos
episodios de sangrado profuso que
ameritd histerectomia y ademas
presenté HSA. Posteriormente se re-
portaron: factor de von Willebrand
y fibrin6geno normales, mientras
que el factor VIIl en 4.7% con un
inhibidor de: 1.7 U Bethesda. Se

descartaron alteraciones autoin-
munes. Se establecié tratamiento
con Factor VIl recombinante cada 2
hrs hasta disminuirlo y suspenderlo
en las siguientes 72 horas, ademas
recibié prednisona a dosis 1Tmg/Kg
por 14 dias y desencalonando hasta
cesarla en los siguientes 5 dias.
Los inhibidores se negativizaron
dos semanas después del cuadro
mientras que a las ocho semanas los
niveles de FVIII fueron superiores
al 40%.Creemos que la correccion
con plasma in vitro fue un error en
la técnica ya que posteriormente
corroboramos que la muestra no
fue incubada.

Conclusiones. La HA frecuen-
temente puede terminar en un
desenlace fatal por lo que un diag-
néstico temprano siguiendo los
algoritmos permite la resolucién
del cuadro y la conservacion de la
vida como el caso que presentamos.

1139 Eculizimab como
tratamiento eficaz del sindrome
hemolitico urémico atipico en
una paciente con puerperio
inmediato. Reporte de un caso y
revision de literatura

Rico Curiel Enrique, Amaya Edna,
Camarena Rivera Ricardo

' Hospital Angeles Del Carmen

Objetivo. Demostrar la eficacia del
eculizumab en el tratamiento del
SHUa y su capacidad de revertir
el dafio renal por microangiopatia
trombética por activacién del com-
plemento.

Antecedentes. El sindrome hemo-
litico urémico atipico (SHUa) es un
trastorno poco frecuente y poten-
cialmente mortal caracterizado por
anemia hemolitica, trombocitope-
nia e insuficiencia renal aguda, es
una forma muy grave de microan-
giopatia trombética. La mayoria de
casos de SHUa se asocia a mutacio-
nes genéticas, la mds comun es el
factor H, proteina reguladora de la
via alterna del complemento. Hasta
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50% de los casos no se identifican
mutaciones, por lo que las pruebas
genéticas no son necesarias para el
diagndstico y su negatividad no ex-
cluye el diagnéstico. El 60% de los
casos genéticos progresan a Insufi-
ciencia Renal. Eculizumab, mejora
considerablemente los resultados.
Caso clinico. Femenino de 39 SDG
que ingresa en trabajo de parto en
fase latente, es llevada al area de
labor con signos vitales estables y
vitalidad fetal. Durante su estancia
inicia con vémitos y evacuaciones
diarreicas. Al momento del parto la
FCF no es audible y en la expulsién
del producto se recibe producto
obitado; Se comienza protocolo
de reanimacion neonatal, sin éxi-
to. La paciente cursa con atonia
uterina a pesar de manejo médico
y hemorragia abundante. Inicia
con inestabilidad hemodindmica
y se decide realizar histerectomia
radical, con reanimacion hidrica,
trasfusion de paquetes globulares
e infusién de norepinefrina. Se de-
cide ingresar a UTI para monitoreo
exhaustivo y tratamiento médico,
con Hemoglobina de 9.14, Hema-
tocrito 25.4 %, plaquetas 119,000,
Esquistocitos en sangre periférica,
LDH 3188, Fibrinégeno 162.6 y Cr
1.44 mg/dL, ADAMTS 13: 43%. Se
inicia terapia de sustitucién renal y
medidas de soporte multiorganico;
bajo la sospecha de SHUa se inicia
tratamiento con Eculizumab, mos-
trando mejoria y resolucion dias
después, llegando a suspender por
completo la hemodidlisis.
Conclusiones. E| diagnéstico tem-
prano y el tratamiento oportuno
del SHUa es criticamente impor-
tante ya que se trata de una entidad
crénica-recurrente, el dafio organico
es progresivo y frecuentemente fatal.
Eculizumab es el tratamiento de pri-
mera linea, resultados de los ensayos
clinicos sugieren la posibilidad de
recuperacion de funcion renal total
con terapia oportuna, tal como ha
sucedido en nuestra paciente.
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1144 Tratamiento y evolucion de
esplenosis perigdstrica posterior

a esplenectomia en una paciente
con trombocitopenia inmune
primaria. Presentacion de un caso
Castellanos Galan Jesus Elias’, Lugo
Garcia Yolanda?

"HGR #1 CMSN IMSS, 2 IMSS
lugoyola@hotmail.com

Objetivo. La esplenosis es una
entidad rara, es el autotrasplante
heterotépico de tejido esplénico fun-
cionalmente activo, principalmente
sobre serosas y cavidad peritoneal,
habitualmente tras una esplenecto-
mia total, parcial o traumdtica; se
considera subdiagnosticada.
Antecedentes. En la esplenosis exis-
ten mdltiples implantes pequefios,
irregulares, sésiles en cualquier
localizacion. Los bazos accesorios
son de mayor tamafio, su vascu-
larizacién suele ser de una rama
accesoria de la arteria esplénica,
en la esplenosis los implantes se
nutren de los tejidos circundantes.
La sintomatologia es variable, de-
pende del sitio de implantacion, se
manifiestan entre 5 meses y 36 afnos
después de la esplenectomia.
Caso clinico. Se presenta el caso de
una paciente de 45 afios con diag-
néstico de trombocitopenia inmune
primaria en 2009, grupo sanguineo
0 negativo. Tratamiento inicial con
prednisona logrando remisién
completa, recaida a los 4 meses.
Esplenectomia laparoscépica en
febrero-2010, con incremento de
plaquetas 117 x 10*/mcL. Recaida
2 meses después de esplenectomia.
Gammagrafia para bazo accesorio
negativo. Continu6 tratamiento con
inmunosupresores y tratamiento
para infeccion de H. pylori, logré
remisién completa. En mayo 2011
diagnéstico de artritis reumatoide
con actividad articular y tromboci-
topenia con fenémeno hemorragico
y cortico dependencia. En abril del
2012, inicia tratamiento con rituxi-
mab dosis semanal por 4 semanas.

Con respuesta, elevacién de pla-
quetas en junio 2012 170x10°mcL.
Recaida en enero 2013 con fend-
meno hemorrdgico sin respuesta a
tratamiento, se reinicia rituximab
en febrero de 2013 con incremento
de plaquetas. En marzo del 2013
se realiza rastreo con 99Tc 10 mCi
(370MBq) coloide complementan-
do con SPECT CT reporte ausencia
de bazo, 3 zonas anormales de
concentracién del radio trazador en
proyeccién de cuadrante superior
izquierdo perigdstrico, compati-
ble con esplenosis. La paciente
recibié radioterapia 3D conforma-
cional en flanco izquierdo 6Gy en
6 fracciones, en mayo del 2013.
Documentandose remisién en junio
2013 con plaquetas 288x10*/mcL.
Conclusiones. El caso de esta
paciente se diagnosticé esple-
nosis 4 anos posterior a esple
nectomia, el tejido esplénico es
inmunolégicamente activo lo que
condicioné miltiples recaidas y
falta de respuesta a tratamiento,
logrando respuesta completa pos-
terior a radioterapia con dosis bajas
en el tejido esplénico. La esplenosis
es una entidad a considerar como
parte del seguimiento en pacientes
esplenectomizados.

1158 Linfoma no Hodgkin
folicular debutante en fase
leucémica y con acsitis, reporte
de un caso

Rivera Juan Fernando Tadeo’, Borjas
Gutierrez Cesar?, Aguilar Lopez Lilia
Beatriz?

' Centro Médico Nacional de Occi-
dente, IMSS, 2 CMNO, IMSS
juanrivera_320@hotmail.com

Objetivo. Describir un caso clinico
de una presentacion poco habitual
del linfoma folicular, en fase leucé-
mica y con ascitis.

Antecedentes. El linfoma folicular
es un subtipo de LNH de células B
de centro folicular, es el segundo
mas frecuente de los LNH en EUA

y Europa, representa el 25-30%
de los casos; generalmente con
involucro nodal generalizado, con
infiltracion frecuente a bazo y mé-
dula ésea, siendo muy excepcional
la presencia de células neoplasicas
en sangre periférica.

Caso clinico. Masculino de 44 afios
de edad, casado, albanil, catélico,
niega tabaquismo o toxicomantas,
alcoholismo durante 20 afios los fi-
nes de semana hasta la embriaguez,
exposicion a solventes en medio
laboral, niega enfermedades créni-
cas. Inicié su padecimiento 4 meses
previos al ingreso con ataque al es-
tado general y aumento progresivo
del perimetro abdominal, disnea
inicialmente de esfuerzos, hasta
tornarse de reposo, con pérdida
ponderal importante, aproximada-
mente 10 kg en 4 meses, negando
otros sintomas B. A la exploracion
destaca caquexia, con palidez
de tegumentos, hipoventilacién
pulmonar bibasal, sin adenopatias
o visceromegalias, presentando
abdomen globoso a expensas de
liquido ascitico, con signo de la
ola positivo. Laboratorios iniciales
con Hb 14.5, Hto 42%, leucocitos
65800. Neutréfilos 8630, linfocitos
54920, plaquetas 268 mil y DHL
694. En el FSP como hallazgos
algunos datos de displasia en la
serie granulocitica, destacando el
predominio de linfocitos maduros
(88% de las células nucleadas);
se realiza AMO que evidencia
las 3 series disminuidas por pro-
liferacion de linfocitos de aspecto
maduro, algunos grandes y con
nicleo hendido. USG doppler he-
patico y abdominal, sin evidencia
de lesiones hepdticas, ni datos de
hepatopatia crénica, sin encontrar
hipertensién portal, con abundante
liquido libre; encontrando en TAC
de 4 regiones derrame pleural bila-
teral y tumoracion retroperitoneal
de 15 cm de diametro. Se realiza
biopsia por laparotomia explorado-
ra de la tumoracion, reportando el
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histopatolégico LNH folicular grado
1-2, CD20y BCL2 +
Conclusiones. El linfoma folicular
debuta muy infrecuentemente en fase
leucémica, solo 10% de los casos en
América Latina, y generalmente tiene
involucro extranodal, se considera
que esta presentacion tiene impli-
caciones en la sobrevida global y la
sobrevida libre de progresién, con
un pronostico adverso independien-
temente del riesgo por FLIPI.

1164 Neutropenia autoinmune
persistente en una paciente con
LES, ANA negativo, anti DNA
negativo

Martinez Rodriguez Porfirio, Mar-
tinez Rodriguez Porfirio, Ledesma
Soto Giselle

IMSS

porfirio.mr.1988@gmail.com

Objetivo. Abordaje de un caso de
presentacion poco frecuente en la
clinica.

Antecedentes. El lupus erite-
matosos sistémico (LES), es una
enfermedad inflamatoria crénica,
que afecta una gran variedad de
6rganos, entre los cuales esta
el sistema hematopoyético. Las
manifestaciones hematolégicas
mas comunes incluyen: neutrope-
nia, linfopenia, trombocitopenia,
anemia hemolitica autoinmune,
plrpura trombocitopénica trom-
bética.

Caso clinico. Se presenta paciente
femenino de 29 afios de edad con
diagnéstico de LES en Octubre de
2013, la cual debuta con manifes-
taciones cutdneas (eritema malar,
Glceras orales), Sistema nervioso
central (crisis convulsiva Unica), y
neutropenia. Al diagnéstico con los
siguientes laboratorios de interés:
Ac. Anti nucleares positivo (1:320),
Ac. Anti DNA positivo (371 Ul/
ml), C3 bajo: 65.8mg/dL, C4 bajo:
11mg/dL. Se dio tratamiento farma-
colégico con prednisona 7.5 mg via
oral cada 24 horas y posteriormente

se agrego cloroquina 150mg via
oral cada 24 horas, logrando control
total de manifestaciones clinicas, y
desde febrero de 2016 con nega-
tivizacién de Ac. anti nucleares y
Anti DNA, niveles normales de C3/
C4, a pesar de lo cual persistié con
neutropenia moderada en rango
de 700/mcl. Enviada a la consulta
externa de hematologia en enero
2017, se realizé protocolo diag-
néstico: serologias VIH, VHC, VHB,
CMYV, virus Epstein Barr, Toxoplas-
ma, negativas; aspirado de médula
6sea y biopsia de hueso, con celu-
laridad adecuada para la edad, sin
alteraciones en la maduracién de
serie granulocitica; USG hepato-
esplénico sin alteraciones, bazo de
89.6mm en su didmetro maximo.
Ac. anticitoplasma de neutréfilo (C-
ANCA) positivo, Ac. anticitoplasma
de neutréfilo (P-ANCA) negativo. Se
concluye actividad hematolégica
de la enfermedad con ANA y Anti
DNA negativos. Se incrementé
dosis de prednisona a 10mg via
oral cada 24 horas, con respuesta
hematoldgica.

Conclusiones. Existen casos do-
cumentados de LES con presencia
neutropenia, en presencia ANA
y Anti DNA negativos, niveles de
complemento normales y como
Gnico dato paraclinico positivo los
Ac. Anticitoplasma de neutréfilo,
estos pacientes han sido tratados
de forma exitosa con dosis altas
de esteroide intravenoso. En el
caso de nuestra paciente se difirié
dicho tratamiento, por no presentar
neutropenia severa, ni infecciones
recurrentes, optando por incre-
mento en dosis de prednisona con
buena respuesta terapéutica.

1166 Linfoma de Hodgkin clasico
con infiltracion a médula 6sea
como Unica manifestacion,
reporte de un caso

Sahagtin Anguiano Jests Antonio,
Sahagin Anguiano Jesus Antonio,
Rubio Jurado Benjamin, Sanchez Al-
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mazan Natirene, Flores Maria Rosa
Instituto Mexicano del Seguro So-
cial, Centro Médico Nacional de
Occidente
jesusahagun@hotmail.com

Objetivo. Presentar un caso de
linfoma de Hodgkin con infiltracién
a médula ésea como Unica mani-
festacién y su respuesta favorable
al tratamiento con EBVD.
Antecedentes. El linfoma de Hod-
gkin puede presentarse con una
amplia variedad de manifestaciones
clinicas, donde la infiltracion a
médula ésea ocurre en aproximada-
mente 5% de los casos al momento
del diagnéstico. Situacién adin mas
rara es la infiltracién a médula ésea
como Unico hallazgo, reportandose
hasta el momento algunos casos
en la literatura, principalmente en
pacientes con infeccién por VIH.
Caso clinico. Presentamos el caso
de un hombre de 61 afios de edad
con cuadro clinico de un mes de
evolucién aparente, caracterizado
por astenia, adinamia y fatiga, asf
como evacuaciones tipo melena
en moderada cantidad, motivo
por el que acudié por atencién
médica. A la exploracién fisica no
se documentd la presencia de ade-
nopatias en sitios linfoportadores,
hepatomegalia o esplenomegalia.
La citometria hematica mostré
hemoglobina 7.9g/dl, hematocrito
23.1%, leucocitos 2700/mL, neu-
tréfilos 1060/mL y plaquetas 22000/
mL, las pruebas de funcién renal y
hepatica resultaron normales y la
serologia para VIH resulté nega-
tiva. El aspirado de médula ésea
mostré disminucién de las tres
lineas celulares, sin infiltracién por
células ajenas. La biopsia de hueso
informé celularidad incrementada,
cambios en la organizacién de las
3 series y células con morfologia
Reed-Sternberg, la cuales resultaron
positivas para CD30 y PAX5 de for-
ma débil. Una TAC de cuello, térax,
abdomen y pelvis no identificé la
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presencia de adenopatias u orga-
nomegalias, por lo que se repitié
la biopsia, documentandose células
de Reed-Sternberg, concluyéndose
el diagnéstico de linfoma de Hod-
gkin etapa clinica IVA. Se inicié
tratamiento con EBVD vy tras dos
ciclos completos no tuvo evidencia
de actividad de la enfermedad en
médula 6sea o en otras regiones.
Conclusiones. Los casos de linfoma
de Hodgkin con presentacién pri-
maria en médula 6sea son raros y
se han asociado al VIH, presentando
un curso clinico agresivo, sintoma-
tologia B y un prondstico pobre.
Sin embargo, en la literatura se han
reportado sélo algunos casos en pa-
cientes inmunocompetentes, cuyo
prondstico y mejor tratamiento son
desconocidos, por lo que el reporte
de casos es importante para ayudar
a esclarecer estas interrogantes.

1168 Linfoma plasmablastico en
paciente VIH negativo: reporte de
un caso

Mendoza Baquedano Marilyn
Gisselle, Agreda Vasquez Gladys,
Montantes Montes de Oca Daniel,
Cooke Ana Catalina, Cooke Ana
Catalina

Instituto de Ciencias Médicas y
Nutricién Salvador Zubiran
cooket2102@gmail.com

Objetivo. Presentar un caso inusual
de LPB en paciente VIH negativo y
afeccién gastrointestinal.

Antecedentes. El linfoma plasma-
blastico (LPB) descrito en 1997, es
una proliferacién difusa de células
grandes pero con inmunofenotipo
de células plasmaticas lo cual hace
especial su diagndstico. Se presenta
mas frecuentemente en pacientes
con infeccién por virus de inmu-
nodeficiencia humana (VIH) y tiene
afeccion principalmente a cavidad
oral. De predominio en hombres,
la mediana de edad es de 50 anos.
Caso clinico. Se trata de paciente
masculino de 52 afos con ante-

cedente de Diabetes Mellitus tipo
2. Se presenta en enero de 2016
con cuadro clinico de 7 meses de
evolucién caracterizado por fie-
bre, diaforesis y pérdida de peso.
Exploracion fisica con palidez, sin
organomegalias, sin adenopatias.
Laboratorios reportan Hb7.6mg/dL,
VCMB87.3fl, HCM27.7pg, leucoci-
tos 3400/mm?, plaquetas 158000/
mm?, reticulocitos 5.61%, ferriti-
na 1131ng/ml, PCR 10.1Tmg/dL,
DHL 987u/L, B2MG 5.3ng/mL,
panel viral de hepatitis negativo,
VIH negativo y EBV IgG(+)/IgM(-)/
EBNA(+). En ESTUDIOS DE IMA-
GEN se evidencié engrosamiento
de la mucosa de fondo, cuerpo y
antro gastrico, adenopatia en liga-
mento gastrohepdtico de 14.2mm,
engrosamiento nodular de yeyuno,
adenopatias en mesenterio de
15.9mm. Endoscopia con mltiples
polipos en cuerpo gastrico, rodilla
duodenal y lesién sésil en segunda
porcién del duodeno. El reporte
HISTOPATOLOGICO de la biopsia
gastrica con LPB CD3(-), CD20(-),
CD10(-), BCL6(-), CD56(-), CD30(-
), MUMT1(+), LMP1(-), CD138(+),
Kappa(+), ISM(+), IgA(+), Ki67 70%
y biopsia de hueso sin infiltracion.
Se concluye DIAGNOSTICO de
LPB estadio clinico IVB, IPI 4 (es-
tadio clinico, sitio extraganglionar,
ECOG 2, DHL aumentada). Motivo
por el cual se inicia tratamiento
con DA-EPOCH y quimioterapia
profilactica a SNC. Durante su
evolucién y posterior a la adminis-
tracion de 3 ciclos de quimioterapia
con progresién de la enfermedad
por lo cual se inicia quimioterapia
de rescate HIPERCVAD. Posterior-
mente desarrolla oclusion intestinal
secundaria al linfoma e inestabili-
dad hemodinamica en relacién a
sangrado de tubo digestivo alto a
pesar de radioterapia hemostatica.
El paciente presenta perforacion
intestinal, choque hemorragico y
séptico. Fallece en diciembre de
2016.

Conclusiones. Se reporta caso clini-
co de LPB en paciente VIH negativo.
La evolucién del caso confirma el
pobre pronéstico de esta patologia,
reportada con supervivencia global
a 2 afos de 10% y mediana de 9
meses.

1171 Leucemia aguda
linfoblasitca: presentacion

de caso clinico y revision de
literatura

Aguirre Delgado Blanca Flor, Ma-
yorga Castillo Elvia Yaroslab
Universidad Auténoma de Ciudad
Juarez, IMSS, Ciudad Juarez

Objetivo. Identificar criterios para
el diagnéstico diferencial de leuce-
mia en un caso clinico con cuadro
de sindrome doloroso abdominal
en un paciente pediatrico.
Antecedentes. Las leucemias agu-
das son un grupo de padecimientos
que suponen proliferacion de
una clona de células hematopo-
yéticas, invadiendo médula dsea
bloqueando la hematopoyesis
normal. El diagnéstico se estructura
en presencia de sindrome anémico,
purpurico, hemorragico, infiltrativo,
febril o consuntivo. En los estudios
diagnésticos es incorrecto descartar
este padecimiento si la cuenta de
leucocitos es normal ya que sélo
en el 50% de los casos se observa
elevacion de los valores.

Caso clinico. Paciente femenina de
4 anos 5 meses de vida, inici6 su
padecimiento con dolor abdominal
difuso, afebril, vémitos negados y
evacuaciones diarreicas ausentes;
cuenta con antecedentes de estre-
fiimiento, asi como epistaxis en 2
ocasiones en los Gltimos 2 meses.
Acudié a UMF donde se diagnos-
ticé colitis. Sin mejoria del dolor
abdominal, acudié a consulta con
pediatra y se manejé con analgésico
y leche de magnesio. Sin respuesta
a tratamiento acudié a urgencias
por constipacién. A la exploracién
se observé palidez de tegumentos,
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abdomen con resistencia muscular
voluntaria a la palpacién y dolor
de predominio en cuadrante infe-
rior derecho con rebote positivo
por lo que no fue posible palpar
viceromegalias; Giordano bilateral
positivo. Se observaron extremi-
dades con equimosis en muslos
y piernas. La citometria hematica
reporté hemoglobina de 10.3g/dl,
hematocrito de 30%, plaquetas
de 54x10°/mcl, sin presencia de
blastos en sangre periférica; se
realiz6 aspirado de médula 6sea
con reporte de pancitopenia. La
tomografia revelé adenopatias cer-
vicales, a nivel submentoniano se
localiz6 la de mayor tamafio que
midié 10x6bmm, asi como en zona
axilar e inguinal bilateral, siendo
mayor en la ingle derecha con un
tamano de 11x8mm. Aunado a esto
se confirmé hepatoesplenomegalia.
Se realiz6 diagnéstico de leucemia
aguda linfobldstica con linfocitos
L1 en un 90%, se inicid tratamiento
con esquema San Judos Xlllb con
LCR C-s.

Conclusiones. La leucemia es el
cancer mas comdn en nifos cuyo
inicio insidioso conlleva a un re-
traso importante en el diagndstico
y tratamiento, por lo tanto debe
ser incluida dentro del diagnéstico
diferencial ante un abdomen agudo
en pacientes pediatricos.

1173 Hemorragia
intraparenquimatosa como unica
manifestacion de enfermedad de
Von Willebrand adquirida
Faustino Gladis, Gonzalez de la
Rosa Andrés, Escobedo Vargas Ya-
nei, Molina de Dios Guillermo
ISSEMYM Ecatepec
gladisfm@hotmail.com

Objetivo. Identificar la enferme-
dad de Von Willebrand adquirida
y diferenciarla de la enfermedad
de Von Willebrand hereditaria es
importante, ya que de llegarse a
confundir se pueden iniciar trata-

mientos innecesarios que pueden
tener efectos secundarios indesea-
dos en los pacientes.

Antecedentes. El factor de Von
Willebrand es una glicoproteina
multimérica, sintetizada en las
células endoteliales y en los me-
gacariocitos. Su funcién radica en
la adhesion plaquetaria y trans-
portador de FVIII. La enfermedad
de Von Willebrand adquirida se
caracteriza por la ausencia de
historia familiar de sangrado y
frecuentemente estd asociada a
diversas patologias.

Caso clinico. Masculino de 17
anos, antecedentes de hipoxia neo-
natal, crisis convulsivas y retraso
psicomotor leve en seguimiento
por paidopsiquiatria. Sin historia
de sangrados. Presenta desviacion
de la comisura labial hacia la
derecha, disminucion de la fuerza
muscular de miembro toracico,
afasia global y dificultad para la
deglucién de manera sdbita. En
la exploracién se encuentra con
Glasgow 9. Fuerza muscular en
miembro toracico izquierdo 1/5,
extremidades inferiores fuerza
4/5, sensibilidad disminuida en
hemicuerpo izquierdo. Hemo-
grama, quimica sanguinea, perfil
tiroideo normales. Tomografia sim-
ple de craneo con hemorragia
intraparenquimatosa en nuicleos
de la base. Angioresonancia sin
alteraciones estructurales, ecocar-
diograma normal. Panangiografia
normal, con control tomogréfico
que evidencia hemorragias en
region frontal, occipital, temporal
de ambos hemisferios. Perfil in-
munolégico negativo. Se realiza
estudio trombofilico con perfil de
coagulacion TTPa 42.5, vWF:Ag
346.4%, vVWF:RCo 187.1% . Ini-
cia tratamiento con esteroide
oral durante 3 semanas a dosis
de Tmgkgdia mostrando mejoria
clinica y correccién de TTPa 33
segundos sin nuevos episodios
de sangrado con recuperacién de
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movilidad de miembros pélvicos y
miembros toracicos.
Conclusiones. La enfermedad de
Von Willebrand causa frecuente-
mente hemorragia cerebral en su
forma hereditaria; sin embargo
en la forma adquirida es poco co-
mun. Las manifestaciones clinicas
descritas son historia de forma-
cion de hematomas en distintas
regiones corporales, gingivorragia
y hemorragia gastrointestinal. La
hemorragia cerebral ha sido re-
portada como presentacién de la
enfermedad hereditaria pero no es
habitual en su forma adquirida, este
caso nos muestra una presentacion
poco comun de la enfermedad con
afeccién de érgano Ulnico el cual
responde a un tratamiento poco
convencional.

1181 Sindrome de Evans y
hepatitis autoinmune

Herrera Leidy Johanna, Rubio Ju-
rado Benjamin, Aguilar Lopez Lilia
Beatriz, Garces Ruiz Oscar Miguel,
Lépez Salvio Yubia Maria

Instituto Mexicano del Seguro
Social

leidyher2@gmail.com

Objetivo. Presentacion de caso cli-
nico sindrome de Evans y hepatitis
autoinmune

Antecedentes. El sindrome de
Evans es autoinmune, simultineo
de anemia hemolitica y trombo-
citopenia en ausencia de causa
subyacente. La hepatitis autoinmu-
ne es caracterizada por inflamacién
hepatocelular y necrosis. Se asocia
a marcadores inmunes elevados.
La hepatitis autoinmune también
estd relacionada con otros procesos
mediados por células incluyendo
anemia hemolitica autoinmune y
trombocitopenia inmune primaria.
Caso clinico. Presentamos caso
mujer de 51 afos con seis sema-
nas de evolucion fatiga y disnea
de esfuerzo, dolor abdominal
difuso. A su ingreso laboratorios
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con: Hemoglobina 4.0 g/dl VCM
105 fL, leucocitos 5,970/mm?3,
neutréfilos 5,240/mm?, plaquetas
183,000/mm?, DHL 1242. Se reali-
zan pruebas cruzadas con resultado
positivo. Se report6 la presencia de
anticuerpo anti-C. Se realiza frotis
de sangre periférica con: serie roja
con anisocitosis +++, poiquilocito-
sis ++, basofilia difusa, macrocitos,
microesferocitos. Plaquetas 10-12/
campo, células nucleadas con
normoblastos 7%, linfocitos 8%,
neutréfilos maduros 82%, mono-
citos 3%. Tomografia de 4 regiones
con reporte datos compatibles con
hepatopatia crénica, resto normal.
USG abdominal: Higado de bordes
microlobulares delimitados, tama-
fio conservado, de ecogenicidad
granulosa, sin evidencia de lesio-
nes focales o difusas. Estructuras
vasculares conservadas, colédoco
de 3mm, vena porta de 9mm. Flujo
portal espectro fasico con velocidad
promedio de 17.7cm/s. Tratamiento
con metilprednisolona por 6 dosis,
sin respuesta asocidandose a trom-
bocitopenia y signos bioquimicos
de hemdlisis, se integra diagnéstico
de sindrome de Evans, presentan-
do durante su curso elevacion de
bilirrubinas totales de predominio
directo, ANAs positivos, segunda
linea de tratamiento inmunoglobu-
lina a 0.4 g/Kg por 5 dias. Presenta
empeoramiento de cuadro clinico
asociandose a deteriorio de alerta,
laboratorios Hb 5.7 g/dl, Hto 16%,
VCM 92 fl, reticulocitos 0.8%,
Leucocitos 3440/mcL, Neutréfi-
los 3200/mcL, Plaquetas 9 000/
mcL, Glucosa 92 mg/dl, Cr. 42.3
mcmol/L, GGT 47 U/L, Bilirrubina
total 24.6 mg/dl, HDL 12000 mg/
dL, TGP 23 U/L, TGO 40 U/L. Va-
lorada por gastroenterologia datos
clinicos de hepatitis autoinmune
(aumento 1gG, ANAS positivos,
patrén colestasico, por condiciones
clinicas no es posible biopsia he-
patica, progresion de insuficiencia
hepatica, aumento bilirrubinas,

anemia hemolitica, con paro car-
diorespiratorio y muerte.
Conclusiones. En la literatura sélo
se cuenta con reporte de un caso
de paciente que presenté en con-
junto sindrome de Evans y hepatitis
autoinmune.

1193 Mieloma miiltiple
extramedular con afeccién
leptomeningea: reporte de un caso
Inclan Alarcén Sergio Ignacio, Lee
Tsai Yu Ling, Bourlon de los Rios
Christianne, Vargas Serafin César
Omar

Instituto Nacional de Ciencias
Médicas y Nutricién Dr. Salvador
Zubiran

Objetivo. Describir el caso de un
paciente con mieloma mdltiple de
cadenas ligeras libres (CLL) lambda
con enfermedad leptomeningea y
plasmocitoma retroorbitario con
invasién intracraneana.
Antecedentes. El mieloma mdltiple
(MM) es una neoplasia caracteri-
zada por la proliferacién clonal
de células plasmaticas (CP). Es la
2a neoplasia hematolégica mas
frecuente en adultos, sin embargo
el involucro al sistema nervio-
so central (SNC) se presenta en
<1%. Puede presentarse como
plasmocitoma o enfermedad lep-
tomeningea. Las manifestaciones
clinicas son inespecificas. La
presencia de infiltracion a SNC
confiere pobre pronéstico con
supervivencias globales (SG) <2
meses. Algunos factores de ries-
go descritos son: alteraciones
citogenéticas (Cr.13), morfologia
plasmablastica, niveles de lac-
tato deshidrogenasa y afeccién
extramedular. Tras la introduccién
de terapias novedosas como los
inmunomoduladores o inhibidores
de proteasoma, la SG se ha incre-
mentado, sin embargo su eficacia
en el MM con involucro a SNC es
aun controversial. La radioterapia
ha incrementado la supervivencia
de algunos pacientes.

Caso clinico. Hombre de 41 afos
con lumbalgia intensa y limitacién
fisica, dolor éseo, pérdida de peso
y disnea. Fue valorado en urgencias
con exoftalmos derecho, limitacién
a la supraversién de la mirada,
dolor a la palpacién en arcos
costales y esternén. En los labora-
torios destacé anemia normocitica
normocrémica, hipercalcemia mo-
derada, elevacién de azoados e
hipergammaglobulinemia, inmu-
nofijacion de proteinas en suero
con patrén monoclonal lambda,
SOM con lesiones liticas en huesos
largos, craneo, fractura del 5°. arco
costal, T12, L2, L3 y L4, y RM de
craneo con lesién infiltrativa retror-
bitaria, engrosamiento meningeo
y reforzamiento focal sugestiva
de patrén infiltrativo. Se realizé
biopsia de hueso con infiltracién
por neoplasia de CP con restriccién
lambda, CD138+, CD38+, ciclina
D1+, puncién lumbar con presen-
cia de 6% de células CD38+. La
exploracién neurolégica destacé
neuropatia del Il y VI pares cra-
neales probablemente secundaria a
infiltracién. En la biopsia de lesién
retroorbitaria con infiltracién por
neoplasia de CP con restriccién
lambda. Se inicié tratamiento con
ThaCyDex y radioterapia.
Conclusiones. El mieloma mdltiple
con afeccién a SNC es una mani-
festacion poco frecuente y agresiva
con SG <6 meses a pesar de la dis-
ponibilidad de agentes novedosos
y radioterapia. Es necesario evaluar
la mejor estrategia terapéutica que
ofrezca mejores desenlaces en estos
pacientes.

1199 Plasmocitomas mdltiples

de sistema nervioso central como
recaida de mieloma miiltiple
posterior a trasplante autélogo

de sangre periférica: reporte de
un caso

Rico Curiel Enrique, Alfaro Rivera
Christian Gerardo

Hospital Angeles Del Carmen
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Antecedentes. El plasmocitoma es
un tumor de células plasmaticas ex-
traéseo que representa el 3% de las
neoplasias de células plasmaticas y
el 30% de los mielomas mdltiples.
Es considerada diagnéstica de
mieloma y recaida del mismo. Las
mucosas nasofaringeas y el tracto
gastrointestinal son los sitios mas
comunes de presentacion. Para su
diagnéstico se requiere de ausencia
de proteina M en orina y suero,
evidencia de tumor sélido extra-
medular de células plasmaticas,
médula 6sea normal y dafio a 6r-
gano blanco. El trasplante aut6logo
de células hematopoyéticas es parte
fundamental del tratamiento de
pacientes menores de 70 afios con
diagnéstico de mieloma multiple.

Caso clinico. Se trata de una mujer
de 56 afos con diagndstico de Mie-
loma Mdiltiple Etapa 1 del Sistema
Internacional de Estadificacion
(ISS), sometida a 6 ciclos de bor-
tezomib/talidomida/dexametasona
y trasplante autélogo de sangre
periférica, con lo que se logro re-
misién completa. Tras 12 meses de
mantenimiento con Lenalidomida,
presentd hemiparesia faciocorporal
derecha y disartria con resonancia
magnética de crdneo que mostr6
mdltiples tumoraciones e importan-
te edema perilesional. Una lesién
fue biopsiada con reporte histopa-
tolégico de neoplasia de células
plasmaticas con restriccion de ca-
denas ligeras kappa, expresién de
CD138 y MUM-1. Debido a este
resultado y a la ausencia de cadenas
ligeras libres en orina, se hizo el
diagnéstico de plasmocitoma mdl-
tiple de sistema nervioso central.
La paciente recibié 16 ciclos de
carfilzomib tras haber sido someti-
da a radioterapia holocraneana en
10 sesiones con un total de 3,000
CGy vy cirugia estereotdxica. A
pesar de las medidas terapéuticas,
la paciente continué con deterioro
neurolégico manifestado por pro-
gresion de la hemiparesia izquierda,

marcha atdxica y pensamiento
desorganizado.

Conclusiones. Algunas series repor-
tan que 20% de los plasmocitomas
se presentan tras la remisién de un
mieloma mdltiple previo. Alegre
et. al mencionan que 14% de las
remisiones de mieloma mdltiple
posterior a trasplante autélogo de
sangre periférica fueron en forma
de plasmocitoma. Los reportes de
plasmocitoma del sistema nervioso
central son anecddticos; siendo adn
mas raros posterior al trasplante
autélogo de sangre periférica. El
prondstico de los pacientes es malo
con supervivencia global de 12 a
37 meses. Actualmente la paciente
se encuentra en espera de iniciar
pomalidomida.

1200 Hipereosinofilia como
primera manifestacion de un
linfoma de Hodgkin, presentacién
de un caso clinico

Urbalejo Victor Itai, Pérez Camargo
Dana Aline

INCAN

victorurbalejo07 @gmail.com

Objetivo. El objetivo de este cartel
es presentar un caso clinico de un
paciente con hipereosinofilia como
primera manifestacion de un linfo-
ma de Hodgkin.

Antecedentes. Sin antecedentes de
importancia.

Caso clinico. Se trata de masculino
de 24 anos de edad, el cual inicia
su padecimiento desde hace 1T mes
de evolucién, con astenia, adina-
mia, hiporexia, disnea de medianos
esfuerzos, cefalea punzante con
EVA 8/10, pérdida ponderal de 10
kg en 1 mes, fiebre de predominio
vespertino y diaforesis nocturna.
A la EF con palidez generalizada,
cuello con adenopatias de 2 cm en
cadena cervical posterior, campos
pulmonares sin alteracién, rscs
ritmicos taquicardicos, abdomen
sin megalias, extremidades sin
edema. Sus laboratorios con Hb
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6.6 g/dl, hematocrito de 18, leucos
12.2, neutros 3.6, eosindfilos 7.3,
plaquetas 353,000. Se ingresa para
valoracion por sospecha de Sin-
drome hipereosinofilico, se realizé
BAMO, biopsia de ganglio cervical,
RT PCR para PDGFDA, PET CT. El
aspirado de médula fue seco, RT
PCR negativo para PDGFRA, la
biopsia de hueso con reporte de
Linfoma de Hodgkin tipo Celula-
ridad Mixta, PET CT con actividad
tumoral supra e infra diafragmatica,
lesiones paravertebrales, con acti-
vidad tumoral en esqueleto axial y
apendicular, se concluye diagnésti-
code LHCM EC IV IPS 5, se inicid
tratamiento con ABDV durante 6
ciclos con respuesta completa.
Conclusiones. El linfoma de Hod-
gkin es una neoplasia monoclonal
de células B, caracterizado por la
presencia de células anormales
llamadas células de Reed Sternberg.
Tiene una incidencia de 3 casos por
100,00/afo y son el 10% de los
linfomas de Estados Unidos, tiene
una prevalencia del 85% en varones
y una incidencia bimodal: 15 a 30
afios y a los 50 afos. Los sindromes
paraneoplasicos se caracterizan
por patogénesis y manifestaciones
clinicas diferentes asociados a neo-
plasias, pero que no son debidos al
afecto local del tumor. El 15% de
los pacientes con LH y el 5% con
LNH, pueden presentar en sangre
periférica moderada eosinofilia. Es
mds comun en la esclerosis nodular
y se ha correlacionado con la ex-
presion de IL-5 mRNA por células
de Reed-Sternberg, llegando a con-
dicionar la presencia de sindrome
hipereosinofilico.

1203 Leucemia en células del
donador

Pérez Uendy’, Garcia Liliana?, Lo-
pez Jesis Manuel?

' Lozano, ? Stivalet, * Unidad Me-
dica de Alta Especialidad Puebla
Manuel Avila Camacho
jlopezvallles@gmail.com



Revista de

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

Objetivo. Se expondrd una rara
complicacién del trasplante he-
matopoyético, para realizar el
correcto diagndstico diferencial y
definitivo.

Antecedentes. La leucemia en
células del donador (LCD) es una
rara complicacién del trasplante
de células hematopoyéticas (HCT).
Su incidencia se ha reportado entre
0.12% y 5%, aunque la mayoria de
los casos son anecdéticos. Los me-
canismos de la leucemogénesis en
LCD pueden ser distintos de otros
tipos de leucemia. Las posibles
causas de LCD incluyen altera-
cién oncogénica o envejecimiento
prematuro de las células donantes
trasplantadas en una persona inmu-
nosuprimida.

Caso clinico. Paciente masculino
de 6 afios de edad, con diagnédstico
de Leucemia mieloide aguda riesgo
alto por falla induccién a la remisién.
Inicia su padecimiento en el mes de
enero de 2016 debuta con pancito-
penia, con aspirado de medula dsea
(AMO) 52% blastos, inmunofenotipo
positivo para leucemia mieloide agu-
da con CD45++, HLA DR +/-, CD
38 ++, 13 +, CD117+, CD15+, CD
11b+, anti MPO ++, AML-ETO nega-
tivo, Inv 16 negativo, PML RAR alfa
t(15:17) negativo, mutaciones gen
FLT3 negativo, cariotipo 46 XY. Inicia
induccién a la remision (IR) 743, con
AMO del dia mds 30, documenta
falla a IR por enfermedad minima
residual positiva, inicidndose esque-
ma de reinduccion a la remisidn,
con negativizacion EMR y AMO.
Se dan 2 consolidaciones. Paciente
se pasa a protocolo de trasplante
hematopoyético Haplotrasplante
donacién del padre, con acondicio-
namiento con BUCY 2, trasplante se
realiza el agosto del 2016. Paciente
reingresa a los 6 meses después de
trasplante de medula 6sea, con datos
de sindrome anémico, por labora-
torio se documenta pancitopenia.
Material y métodos. Se realizan
quimerismo por andlisis de microsa-

télites al dia mas 30, mds 90 y mas
150 dias posterior a haplotrasplante,
los cuales se reportan con un quime-
rismo del 100%, se realiza AMO, se
documenta recaida por la presencia
de 80% blastos e inmunofenotipo
con presencia de leucemia mieloide
aguda con diferente inmunofeno-
tipo HLA DR +/-, CD13+,CD 64+,
MPO+/-. Diagnéstico Leucemia en
células del donador.
Conclusiones. Paciente presenta
una persistencia del quimerismo
del 100%, cuando al paciente se le
documenta recaida, demostrando
que las células leucémicas son del
donador.

1207 Sindrome anémico como
presentacion de micosis profunda
Espinosa Ramirez José Guillermo,
Fragoso Serna Mabel Yolotzin, Gar-
cia Lee Maria Teresa, Ledesma de la
Cruz Cindy, Zaragoza Ixchel
Instituto Mexicano del Seguro
Social

Objetivo. La traduccién clinica del
sindrome anémico es una orques-
tacién fisiopatolégica compleja,
dado por la disminucién principal
del transporte de oxigeno, e in-
suficiente utilizacion tisular, con
repercusion sistémica a insuficien-
cia respiratoria, disnea, taquicardia,
palpitaciones, palidez generalizada
y donde el clinico debe de pre-
sentar un interés particular en los
datos pivotes acompafantes como
lo pueden ser pérdida de peso,
desgaste crénico, coexiestencia
de repercusién inmunolégica por
supresion e infecciones frecuentes,
la labor exhaustiva en el abordaje
sistematico de un paciente de estas
caracteristicas puede demostrar un
diagnéstico dificil y particularmente
en nuestra regién, de exclusién.

Antecedentes. Hombre 48 afos
de edad, originario y residente
de la Ciudad de México catdlico,
primaria completa, pintor, viudo.
Antecedentes heredofamiliares,

habita en casa propia, cuenta con
todos los servicios de urbanizacién,
construida de materiales perdura-
bles. convivencia intradomiciliaria
con 2 perros. COMBE negativo.
Niega viajes recientes. Inicio de
vida sexual a los 18 afios con 10
parejas heterosexual. Enfermedades
crénicas degenerativas diabetes
mellitus tipo 2, hipertension arte-
rial sistémica, enfermedad renal
cronica, pérdida de peso no inten-
cionada de 9kg en 2 meses.

Caso clinico. Inicia 15 dias previos
con disfonia y odinofagia insidiosa
y progresiva, accesos de tos dolor
pleuritico de moderada intensidad,
concomitantemente fiebre cuanti-
ficada en 39°C, diaforesis, palidez
de tegumentos. Cuello cilindrico,
adenomegalias cervicales de .5 cm
derechas, campos pulmonares con
disminucién de murmullo vesicular,
estertores interescapulovertebrales
de manera bilateral, abdomen
blando, depresible, sin datos de
irritacion peritoneal borde hepatico
palpable 4cm por debajo del borde
costal sobre linea clavicular media,
bazo palpable, dolor a la palpacién
hipocondrio derecho, Giordano
y puntos ureterales negativos. Hb
9.8, Hto 27.7 plaquetas 12.5 ELISA
VIH Reactivo, Western-Blot con-
firmatorio reactivo, médula dsea:
celularidad normal, presencia de
inclusiones intracitoplasmaticas y
extracitoplasmicas Tinciones po-
sitivas a Histoplasma capsulatum.

Conclusiones. Histoplasma
capsulatum, en el paciente con
inmunosupresién genera una
gran carga de microorganismos
con potencial invasivo mediado
por sus factores de virulencia, la
indolencia del cuadro puede re-
percutir Ginicamente en el consumo
de precursores hematopoyéticos en
médula dsea; por lo que exige que
el clinico sea capaz de abordar de
manera sistemdtica y ordenada para
conocer hasta el diagnéstico mas
complejo.
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1214 Leucemia cutis,
presentacion de caso

Leyto Faustino’, Cruz Jorge?, Milan
Andrea I3

" Hospital Judrez de México, 2 Rico,
3 Salvatierra
fleyto@yahoo.com.mx

Objetivo. Presentacion de caso de
leucemia cutis en LMA.

Antecedentes. Leucemia cutis
se refiere a las manifestaciones
cutaneas de cualquier tipo de leu-
cemia, es mas comun en trastornos
linfo-proliferativos, comparado con
10 y 15% en LMA. En 30-45% las
lesiones preceden a enfermedad
en MO, La presentacién es muy
variable, mas frecuente en forma de
papulas, nédulos o placas solitarias,
no hay lesiones patognomonicas,
aunque se han descrito las papulas
eritematosas y los nédulos como las
mas frecuentes, las piernas son el
sitio mas comdnmente involucrado.
El diagndstico se basa en el patrén
morfolégico de infiltracion de la
piel, la inmunohistoquimica CD4,
CD56, CD123, CD303, el carioti-
po suele ser normal, alteraciones
numéricas del cromosoma 8 han
sido descritas. Tras la quimioterapia
los signos clinicos de LC pueden
remitir, sin embargo el pronéstico
es pobre con mortalidad estimada
en 80% al afo, por causas relacio-
nadas con la leucemia por lo que no
debe asumirse la respuesta inicial
al tratamiento quimioterapéutico
como indicador pronéstico del
curso de la enfermedad

Caso clinico. Masculino de 20 afos.
En enero del 2016 acude por un
cuadro de 2 semanas, documentado
en FSP 23% células grandes de as-
pecto monocitoide, la MO con 83%
de células CD 33, CD 13, CD64,
MPOc, TdT, HLA-DR, CD71, CD56,
CD117 positivos,CD11(-),CD14(+)
débil, concluyendo LMA M2, Re-
cibié Qt a base de esquema “7+3”
consiguiendo remisiéon completa.
En septiembre del 2016 se presenta

con dermatosis generalizada de
predominio en miembros inferiores,
caracterizada por lesiones maculo-
papulares, de coloracién violacea,
no confluentes, no dolorosas, no
pruriginosas, que respeta palmas
y plantas con zonas de necrosis
cutdnea en rodilla. La biopsia de
piel reporté infiltracion por blastos
mieloides, sin afectacién de MO,
inici6 altas dosis de metotrexate
con disminucién de volumen da
las lesiones, en noviembre del
2016 se agrega dolor 6seo gene-
ralizado incapacitante, MO con
79% de blastos mieloides, MPO+,
CD117+, CD33+, Tdt-, cd34 -, ca-
riotipo 46XY(22), translocaciones
negativas. Inicié6 QT con esquema
Flag-lda, con desaparicion de 60%
de las lesiones dejando Gnicamente
manchas hipercrémicas, sin embar-
go presentd neutropenia febril con
foco abdominal falleciendo a dia
+12 postQt.

Conclusiones. El caso muestra la
presentacién y pronéstico adverso
de esta variedad clinica de LMA.

1220 Porfiria diseritropoyética
congénita: presentacion de un
caso

Valdez Garibay Betzayda, Martinez
Villegas Octavio, Pérez Casillas Ruy
Xavier

Instituto Mexicano del Seguro
Social, Centro Médico Nacional
La Raza

Objetivo. Presentacion de un caso.
Antecedentes. La porfiria diseri-
tropoyética congénita (PDC) en
una enfermedad que se hereda de
forma AR y es el resultado de una
deficiencia de la uroporfirindgeno
Il sintetasa en el desarrollo de
precursores eritroides provocando
acumulacién de intermediarios
heme patolégicos durante la sintesis
de hemoglobina.

Caso clinico. Femenino de 3 meses
de edad, padres no consangui-
neos sanos, gesta Ill adecuado
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control prenatal, USG obstétrico
hidrops fetal. Llega a término, na-
cimiento peso 3270 gr, talla 50
cm. Presenta ictericia temprana,
hiperbilirrubinemia tratada con
fototerapia apareciendo lesiones
ampollosas en areas foto-expuestas,
diagnosticando pénfigo bulloso.
En casa persiste ictérica recibe
helioterapia y orina color rojo; al
agregarse infeccion diarreica aguda
es llevada a valoracién médica,
realizan citometria hematica con
reporte de anemia grave y tromboci-
topenia. Ingresa con diagnéstico de
bicitopenia con esplenomegalia. EF
manchas hipocrémicas en tronco y
extremidades, vesiculas con costras
hematicas y mielicéricas en zonas
foto-expuestas, abdomen con gran
esplenomegalia. Los paraclinicos a
su ingreso con Hb 3.1 g/dL, Hema-
tocrito 9%, Reticulocitos 19.6%,
Leucocitos 20050 cel/mL, NA 5400
cel/mL, Plaquetas 38 mil. La revisi6n
de FSP con presencia de eritroblas-
tos, esquistocitos y células en casco.
Dentro del abordaje se realizan
pruebas de funcién renal y hepati-
ca dentro de valores de referencia.
Frotis de MO con diseritropoye-
sis: asincronia en la maduracién
nucleo-citoplasma, células binu-
cleadas y puentes internucleares.
Panel viral y policultivos negativos,
tamiz metabdlico ampliado negati-
vo, presién de la vena porta normal,
USG abdominal sélo con reporte
de hepato-esplenomegalia. Ante el
antecedente de lesiones ampollosas
en zonas foto-expuestas, anemia y
esplenomegalia se sospecha de por-
firia realizandose determinacion de
porfirinas en orina la cual se reporta
en rangos de referencia. Prueba de
reto positiva al exponer orina al sol
cambiando de color amarillo claro
a rojo marrén, ademds aparicién de
lesiones ampollosas en las zonas
foto-expuestas.

Conclusiones. En este caso, no se
pudo contar con la evidencia de la
actividad deficiente de la uroporfi-
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rinégeno sintetasa, ni la ubicacién
de mutaciones especificas en el gen
comprometido que, segun la litera-
tura, son consideradas valiosas para
el diagnéstico, sin embargo Pim-
stone Neville R 2005, sugiere que
pacientes con sospecha diagnéstica
por criterios clinicos, es suficiente
para su confirmacion.

1222 Una presentacion inusual
de mieloma muiltiple en una
paciente con diagnéstico de
sindrome de Sjogren primario
Armillas Flor Maria, Inclan Alarcén
Sergio Arturo, Herndndez Mata
Carlos Francisco, Vera Zertuche Juan
Mauricio, Martinez-Barios Déborah
Maria

Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran

Objetivo. Reportar caracteristicas
clinicas, imagen e histopatolégicas
de MM IgGK en una paciente con
SSsp

Antecedentes. Mujer 46 afios con
hipotiroidismo tx levotiroxina, HAS,
y SS dx 2013 por Sx sicca + aumento
parotideo bilateral indoloro, bx mu-
cosa labial diagndstica, SSa 536 y
SSb 675. Se agrego caida cabello, Gl-
ceras orales, dolor rodilla izquierda,
proteinuria, eritrocituria, leucolinfo-
penia y trombocitopenia de 25 000,
ANAs 1:5120 homogéneo, DNAdc
53, C4 17, recibi6 tratamiento con
prednisona a 1 mg/kg, azatioprina,
danazol e hidroxicloroquina.

Caso clinico. Junio/2016 dolor
abdominal postprandial, saciedad
temprana, pérdida ponderal de 4
kg en 2 meses, astenia, adinamia,
disnea. A la EF sin actividad de LEG.
Laboratorios: leucos 4000 (LT 440)
Hb 10 (previa 13.1), VGM 99.7 Plq
225, Cre 2.8 (basal 0.7-0.8) BUN
31, Glo 8.8, albimina 3.2, Cac 9.1,
perfil de hemdlisis negativo, C3 116,
C4 11, PCR 4, EGO proteinas 1+ eri-
trocitos 0+, leucos 6-10/c, bacterias
1+. Sedimento con cilindros céreos
y granulares. NaU 58 FeNa 0.9%,

alb/cre 20 mg/g, pro/cre 0.8 g/g,
VSG 26, PCR 3.6, DNAdc 50. USG
renal sin alteraciones. Ante sospecha
de actividad LEG recibi6 induccién
con PDN 50 mg, MMF 2.5 mg al
dia. Biopsia renal que reporté infil-
tracion difusa por neoplasia maligna
de células plasmaticas CD 138(+),
CD38(+), restriccion de cadenas pe-
sadas de inmunoglobulinas (IgG+),
IgG4(-), ciclina-D1(-), CD56(-).
EFPs PM 6.08 (gamma), IF suero
IgG kappa, EFP orina 280 mg/24
horas, IF orina kappa-kappa libre,
CLLK292/L 16.6 Rel 17.62, SOM
(-), B2M 5.99, DHL 235, 1gG 4154,
AMO 1% CP, cariotipo 20=46XX,
FISH t (4;14) y del(17p) negativos.
Bx Hueso infiltracion intersticial y
centromedular por CP 35% CD38+,
138+, kappa+++, lambda+, 56-,
ciclinaD1-. Recibié TACYDEX el
07/07/2016, obteniendo respuesta
del 70% posterior a 6 ciclos, ac-
tualmente en protocolo de TPH. A
lo largo de la evolucién si bien tuvo
DNAdc persistentemente positivo,
sintomas predominantes fueron de
Sjogren, Gltimos anti DNAdc nega-
tivos, patron de ANA moteado fino,
SSa-SSb muy positivos.
Conclusiones. El desarrollo de
MM en contexto de SSP es inusual
y el mecanismo etiopatogénico es
desconocido.

1230 Macroglobulinemia de
Waldenstrom. Presentacion de

un caso

Herndndez Rodriguez Juan Ma-
nuel’, Moreno Paz Fernanda Judith?,
Rodriguez Jiménez José Carlos?,
Romero Salinas Nicolds?

! Hospital General Leén, ? Univer-
sidad de Guanajuato
fjmorenopaz@gmail.com

Objetivo. Reportar un caso de ma-
croglobulinemia de Waldenstrom
(MW).

Antecedentes. La MW es un desor-
den linfoproliferativo de células B
caracterizado por una gammapatia

monoclonal IgM e infiltracién de la
médula ésea (MO) por un linfoma
linfoplasmocitico. Es una enferme-
dad de progresion lenta, con una
incidencia de 3-6 casos/mill6n de
personas por afio (USA). Se presenta
mas cominmente en mayores de
60 afios, hombres y caucasicos.
Sus sintomas son: fatiga, debilidad,
pérdida de peso, fiebre, sudora-
cién nocturna, adenomegalias,
hepatomegalia, esplenomegalia,
sangrados inexplicables y neuro-
patia periférica; aunque 25% de
los pacientes son asintomaticos. Se
llega al diagndstico por sospecha
clinica, electroforesis de protei-
nas en suero, inmunofijacién de
suero y orina, y aspirado de MO.
No hay cura, pero es tratable con
quimioterapia, terapia bioldgica,
inmunomoduladores, inhibidores
de la senalizacién, radioterapia y
trasplante de células madre; ademas
existen terapias de apoyo.

Caso clinico. Se presenta paciente
masculino de 69 afios de edad en
abril del 2015 al servicio de hemato-
logia del Hospital General de Le6n.
Sus antecedentes de importancia
son HTA, 11 meses con astenia y
adinamia, 6 meses con pérdida de
peso de 6.7 kg, sindrome anémico
con dolor lumbar y epistaxis. A la
exploracion fisica: esplenomegalia
de 14 cm vy palidez. La biometria
hematica demostré anemia normo-
citica normocrémica, el aspirado
de médula 6sea una infiltracién
difusa de linfocitos de aspecto
maduro con citoplasma escaso,
la electroforesis con componente
monoclonal y la inmunofijacién en
suero y en orina es compatible con
gammapatia monoclonal IgM con
cadenas ligeras KAPPA (diagndstico
de MW). Comienza tratamiento con
talidomida y clorambucil. Dada la
persistencia del componente mono-
clonal se cambia por combinacion
de rituximab mas talidomida, lo-
grando disminuir el componente
monoclonal y desaparecer la es-

S75



S76

Revista de Hematologia

plenomegalia. Posteriormente se
suspende el rituximab y se continta
con talidomida, y clorambucil hasta
la fecha. Actualmente asintomatico,
sin esplenomegalia y con disminu-
cién de la IgM.

Conclusiones. La MW representa
un reto diagnéstico debido a su
forma inespecifica de presentacion
y bajo indice de sospecha, sin
embargo un adecuado abordaje
diagnéstico permite ofrecer un
tratamiento que remita la sintoma-
tologia del paciente y mejore su
calidad de vida ya que actualmente
no existe cura.

1231 Linfoma de células T
periférico no especificado
primario de musculo-esquelético:
reporte de caso

Cooke Tapia Ana Catalina, Agreda
Vésquez Gladys, Montante Montes
de Oca Daniel, Mendoza Marilyn
Gisselle

Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran
marilyngmendoza@hotmail.com

Objetivo. Describir un caso de
presentacion atipica de LCTP-NOS
que afecta al mdsculo esqueléticoy
mucosa oral, respuesta a tratamien-
to y prondstico.

Antecedentes. La afeccion de si-
tios extraganglionares (piel, tracto
gastrointestinal, higado y/o médula
6sea) por linfoma de células T peri-
férico no especificado (LCTP-NOS)
es relativamente raro, mas aun el
compromiso del musculo esque-
lético con reportes de 1.5% de los
casos en linfoma no Hodgkin y de
0.3% en linfoma de Hodgkin.
Caso clinico. Paciente masculino
de 18 anos sano. Se presenta en
septiembre de 2016, con cuadro
clinico de 2 meses de evolucién
caracterizado por edema indurado
(sin fovea) que afecta de forma
simétrica térax, ambos miembros
superiores y cara; posteriormente se
agrega lesion de aspecto infiltrativo

en mucosa oral de carrillo izquier-
do, fiebre y diaforesis nocturna.
Laboratorios hemoglobina 10.7g/
dL, leucocitos1.3 x10%L, plaque-
tas 143.000x10°%L, bilirrubina
total 0.52mg/dl, ALT 211UI/L, AST
857UI/L, fosfatasa alcalina 594UI/L,
fibrinbgeno 100mg/dl, triglicéridos
465mg/dl, ferritina >15000mg/
dl, DHL 1880mg/dl y marcado
incremento de CPK 10123mg/dI.
Estudios de imagen se descarta
sindrome de vena cava y se repor-
ta edema en el espesor del tejido
celular subcutdneo de cara, brazos
y misculos del térax que condi-
ciona moldeamiento de los tejidos
blandos; hepatoesplenomegalia,
sin adenopatias. Reporte histopa-
tologico de biopsia de pectoral y
mucosa yugal infiltrados por LCTP-
NOS (CD3+, CD8+, granzima+,
perforina+, CD4+, CD30+, CD56-,
LMP1-), biopsia de higado y médula
6sea con linfohistiocitosis hemofa-
gocitica (HLH) sin infiltracién por
neoplasia. Se concluye DIAGNOS-
TICO de LCTP-NOS con fenotipo
citotoxico estadio clinico IVB, IPI 3
(ECOG-3, DHL, sitios extraganglio-
nares) PIT (Grupo 3 ECOG-3, DHL)
asociado a HLH. El paciente recibié
tratamiento con CHOEP por 6 ciclos
y dexametasona de acuerdo a pro-
tocolo HLH alcanzando remisién
completa documentada por PET-CT
y con negativizacion del cuadro de
HLH. Actualmente en protocolo de
trasplante autélogo de médula 6sea
(TAMO).

Conclusiones. La afeccién del
musculo esquelético por LCTP-
NOS es extremadamente raro, se
desconoce su implicacién pronds-
tica. De acuerdo a publicaciones
previas el LCTP-NOS se trata de
una entidad con pobres resultados
(supervivencia global a 5 anos
de 30%), la quimioterapia mul-
tiagente con dosis altas y TAMO
es considerada la mejor opcién
terapéutica para mejorar las tasas
de supervivencia.
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1236 Enfermedad de Von
Willebrand asociada a lupus
eritematoso sistémico en paciente
embarazada

Padilla Romo Maria Guadalupe’,
Luna Zaizar Hilda’, Jaloma Cruz
Ana Rebeca’, Garcés Ruiz Oscar
Miguel?, Borjas Gutiérrez Cesar?,
Rubio Jurado Benjamin?, Vega
Ruiz Arturo?, Velasco Rojas Marco
Aurelio?, Urbina Aragon Karina?,
Sandoval Hermosillo Freder?, Cas-
tellanos Aguirre Carlos Alberto?,
Castellanos Velasco Oscar Eduardo?,
Sahagun Anguiano Jesds Antonio?,
Sdanchez Almazan Natirene?, Rivera
Ruvalcaba Juan Fernando Tadeo?,
Herrera Rodriguez Leidy Johana?,
Gonzalez Prieto Susana Gabriela?,
Lopez Salvio Yubia Maria?, Aguilar
Lépez Lilia Beatriz?

' CIBO, CMNOQO, 2 CMNO, IMSS,
3 Instituto Mexicano del Seguro
Social

Objetivo. Describir un caso de
enfermedad de Von Willebrand
adquirido.

Antecedentes. La EvW adquirida se
presenta secundaria a defectos en la
concentracién, en la estructura o en
la funcién, que no son heredados.
Caso clinico. Femenina de 24 afos
con EvW tipo 1 (29/08/2014), Resul-
tados de multimeros bajo. Gpo sang.
A+, refiere que inicié con periodos
menstruales abundantes, utilizando
hasta 6 toallas femeninas, gingivorra-
gia, al interrogatorio dirigido refiere
artralgias, Raynaud y caida facil del
pelo. Desde la infancia asma, EF:
conjuntivitis alérgica, dlcera en el
paladar duro en resolucién, derma-
tosis atépica. 23 /10/ 2015 Hb 14.4,
leucocitos 5000, neutrdfilos 2520,
plaquetas 188000, anticoagulante
lGpico negativo . ANA 1:160, antiD-
NA negativo anticardiolipina menor
de 2 (negativo), C3 98, C4 14, TAL
10.6 TSH 3.52. Tratada con desmo-
presina 250mcg nasal a demanda.
Dx de lupus eritematoso sistémico
que condiciona EvW adquirida e
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inicia tratamiento con prednisona
5 mgs al dia. Acude el 17 de junio
de 2016 por embarazo de 17 SDG
con normalizacion del FvW 87.6%,
sin presentar hemorragias. El 7 de
noviembre de 2016 acude cursando
con un embarazo de 35.2 SDG,
manifiesta artralgias y flogosis de
dedos de extremidades, artralgias de
codos, mufiecas, hombros, rodillasy
tobillos, prednisona a 10 mgs por dia.
El 9 de noviembre se corrobora TTPa
/TTPA ctrl 38.9/30.4 seg. Ratio 1.5.
FVII:C 73.9%, FYW:Ro 29%(bajo)
FVvW act. Latex 50.90%. FvW Ag.
Latex 47.6%. FVvW: Act-Latex/FvW
Ag- Latex 1.07. Acude el 28/11/2016
Hb 14.4 leucocitos 8200, neutrdfilos
5720, plaquetas 156000, tiempos de
coagulacién normales, fibrindgeno
441, dimeros D 2156 factor VIII
153.3% FVW 216% 29/11/ 2016
con persistencia de actividad de la
enfermedad articular , agregandose
dolor en articulaciones interfalangi-
cas proximales y distales. EF: edemay
eritema de los dedos de las manos. En
diciembre 2016 la paciente present6
parto normal sin complicaciones.

Conclusiones. Este caso al ser poco
frecuente, no hay informacién
suficiente que ayude a establecer
incidencia y patron de tratamiento,
por lo que informacién de éstos
casos contribuye al conocimiento o
al entendimiento de la enfermedad.

1244 Amiloidosis de cadenas
ligeras (AL) generalizada con
deficiencia adquirida del factor x:
su rol como elemento diagnéstico
Gomez Vazquez Oscar Rodrigo,
Best Aguilera Carlos Roberto, Guz-
man Herndndez Alicia Elizabeth,
Otdnez Arce Mélani Irais, Garcia
Estrada Elva Gabriela, Robles Ro-
driguez Arianna

Hospital General de Occidente

Objetivo. Presentar un caso inusual
de deficiencia de FX asociado a AL.
Antecedentes. El involucro he-
mostatico de la amiloidosis es un

fenémeno, relativamente raro, que
complica las intervenciones inva-
sivas diagndsticas y terapéuticas,
no obstante puede proveer de una
pista diagndstica relevante, como
se ilustra a continuacion.

Caso clinico. En Enero 2016, se
evalué el caso de una mujer de
36 afios de edad con sindrome
anémico lentamente progresivo y
alteraciones en las evacuaciones
intestinales por heces de pobre
consistencia e incremento en la
frecuencia. Se detect6 proteinuria
y edema de extremidades infe-
riores que progres6 a anasarca.
Una biopsia renal percutinea se
difirié, por prolongacién de TP a
23”; y TTPa a 53”;. La actividad
funcional de los factores 11, V, VIl y
IX fue normal, no asi el factor X que
resulté con una actividad del 7%
que corrigié con plasma, mientras
que la BH inicial se informé con
Hb 10 gr/dl y 526,000 plaquetas
En el ultrasonido abdominal se
aprecié higado y rifiones de apa-
riencia normal, el colon tenia
signos de inflamacion difusa. El
Ecocardiograma demostrd paredes
severamente hipertréficas con gro-
sor del septum anterior de 15mm
y pared posterior hasta 14mm con
moteado difuso de aspecto ami-
loide y contractilidad adecuada
en todos los segmentos. Fraccion
de eyeccién de 15%. NT-proBNP
de 3900pg/L. Biopsia de médula
6sea: 30% de células plasmaticas,
Kappa+++, Lambda+ y cristal de
violeta positivo. PBJ con patrén
monoclonal kappa-kappa libre,
cadenas ligeras libres en suero:
Kappa 515 mg/L y Lambda 9 mg/L.
Se hospitalizé por agudizacién
del sindrome anémico, anasarca
muy notable (25 Kg de sobrepeso),
insuficiencia respiratoria, de-
rrame pleural bilateral, derrame
pericardico severo y neuropatia
periférica. Recibié 11 dosis se-
manales de CyBorD, la respuesta
fue notable con disminucién del

engrosamiento del septum inter-
ventricular hasta 12mm, mejoria
de FEVI a 25% y BNP de 364pg/
mL. Ocurri6 resolucion de la ana-
sarca y la insuficiencia respiratoria,
sus requerimientos transfusiona-
les cesaron y se reintegré a sus
actividades cotidianas. La inmu-
nofijacién en suero y orina se torné
negativa, mientras que la relacion,
Kappa/Lambda se normalizé. EI TP
redujo a 17”; y la proteinuria en
EGO fue de 25mg/dL. Como toxi-
cidad secundaria ocurrié diarrea
seguida de constipacion.
Conclusiones. Siete por ciento de
los pacientes con Amiloidosis pre-
sentan deficiencia del factor X de
la coagulacién la mayoria es leve
(36% de actividad). Su identifica-
cién permite no sélo la correccion
apropiada, cuando sea necesario,
sino también un parametro de res-
puesta al tratamiento, simple y de
bajo costo.

1246 Artritis como presentacion
infrecuente de leucemia
linfoblastica aguda en un

paciente pediatrico y su impacto
en el diagnéstico e inicio de
tratamiento

Gomez Vazquez Oscar Rodrigo,
Best Aguilera Carlos Roberto, Ota-
fAez Arce Mélani Irais, Guzman
Herndndez Alicia Elizabeth, Padi-
lla Durén Natalia, Vega Cornejo
Gabriel

Hospital General de Occidente

Objetivo. Considerar el involucro
articular como sintoma inicial de
patologias malignas en particular
leucemias agudas ain en la au-
sencia de otras manifestaciones
clinicas y laboratoriales evidentes.
Antecedentes. La leucemia linfo-
blastica aguda (LLA) es la neoplasia
mas frecuente en pacientes pediatri-
cos con 40 casos anuales por millén
de habitantes. Se reconocen como
sintomas pivote la aparicién de
fiebre persistente, palidez, sangrado
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muco-cutaneo, organomegalias,
adenomegalias y citopenias, sin
embargo han sido reportadas en la
literatura presentaciones atipicas
que condicionan un retraso en
el diagnéstico y tratamiento. Se
reporta el caso de un nifio con
diagnéstico de espondiloartropatia
periférica 'y LLA.

Caso clinico. Paciente masculino
de 11 anos quien debuta con do-
lor articular periférico, abordado
por reumatologia con biometria
hemaética normal, elevacion de
reactantes de fase aguda, ul-
trasonograma abdominal sin
organomegalias y gammagrama
6seo con proceso inflamatorio de
tipo artritis en hombros, codos,
munecas, tobillos y rodillas de
forma bilateral asociado a HLA B27
positivo. Inicia tratamiento como
espondiloartropatia con ciclos
cortos de prednisona y anticuerpo
monoclonal anti TNF-a. Durante
el tratamiento se refiere mejoria
parcial en dolor 6seo sin embargo
para el sexto mes de tratamiento se
documenta elevacién persistente
de PCR y episodios agudos de
dolor articular. Se inicia ciclo de
metotrexate via oral a dosis inter-
medias posterior a lo que presenta
pancitopenia grave y persistente.
Se plantea diagnéstico diferencial
de neoplasia oculta, se valora por
hematologia y se realiza aspirado
de médula ésea y biopsia de hueso.
Se obtiene extendido de médula
hipocelular y 4% de blastos mor-
folégicamente indiferenciados.
Se reporta inmunofenotipo con
17.6% de linfoblastos pre-B y en
LCR infiltracién a SNC por lo cual
se hace diagnoéstico de LLA Pre-B
de Alto Riesgo. Inicia tratamiento
con esquema de terapia total y al
momento se encuentra con EMR
negativa al final de la induccion.
Conclusiones. El retraso en el diag-
nostico e inicio de tratamiento son
factores desfavorables para el éxito
terapéutico en LLA. Se han repor-

tado hasta 18.5% de incidencia
de sintomas musculo-esqueléticos
en el cuadro clinico inicial de LLA
sin embargo la incidencia de leu-
cemia en pacientes con sintomas
musculoesqueléticos es sélo del
0.5%. Asi mismo se ha reportado
un retraso en el diagndstico de LLA
con sintoma pivote articular sin
citopenias u organomegalias, de 4
semanas respecto a la presentacion
clasica. Paraddjicamente éste grupo
de pacientes tiene mejor respuesta
al tratamiento y mejor prondstico.
Se enfatiza en considerar presen-
taciones atipicas de leucemia y
disminuir el retraso en diagndstico.

1247 Linfoma de Burkit-trastorno
linfoproliferativo postrasplante
renal. Reporte de caso.
Herndndez Sdnchez Merit del
Carmen’, Barrios Herndndez Irma
Leticia’, Saucedo Montes Erick
Eduardo’, Gonzélez Rodriguez
Karina?

' Hospital Regional Pemex Ciudad
Madero, ? Pemex

Objetivo. Describir un caso clinico
de un trastorno de baja incidencia.
Antecedentes. El trastorno linfo-
proliferativo postrasplante (TLP)
es potencialmente fatal cuando se
desarrolla posterior a trasplante de
o6rgano sélido (TOS) o trasplante
de células progenitoras hemato-
poyéticas. Los factores clave en la
patogénesis son la infeccién pri-
maria/ reactivacién por el virus de
Epstein Bar (VEB) y la inmunidad
iatrogénicamente alterada. Sin
embargo el conocimiento actual de
todos los aspectos de éste trastorno
es limitado por su baja incidencia,
heterogeneidad morfolégica y la
falta de estudios prospectivos. Com-
parado con la poblacién general los
pacientes que han sido sometidos
a trasplante de 6rganos tienen un
riesgo incrementado de 30-60
veces para desarrollar linfoma no
Hodgkin, y el linfoma de Burkitt
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(LB) frecuentemente es observado
en localizacién extranodal. En un
estudio epidemioldgico realizado
en 203,557 receptores de trasplan-
te de o6rgano sélido (1987-2009)
y que fueron comparados con la
poblacion general se establecié una
incidencia LB en estos receptores de
10.8 por 100,000 personas/ano y
ésta alcanza su mayor presentacion
dentro de los 3 a 8 anos posteriores
al trasplante. No se cuenta con
Guias de tratamiento para el TLP-LB
ya que se ha estudiado menos com-
parado con otros subtipos de LN
(ej asociado a HIV) asi también no
existen protocolos de tratamiento
unificados al respecto. Se conocen
2 series de adultos publicados sobre
el tipo de tratamiento utilizado con
diferentes regimenes de quimiotera-
pia intensiva seguidos de esquemas
menos intensivos con tasas de res-
puesta aceptables (75%) pero con
toxicidades y mortalidad elevadas.
Caso clinico. Presentamos el caso
de un hombre con lupus eritemato-
so sistémico que recibi6 trasplante
renal de donador cadavérico hace
14 afos con tratamiento inmunosu-
presor con Mofetil de micofenolato
y tacrolimus que desarrollé linfoma
de Burkitt hace 6 meses de localiza-
cion intestinal estadio clinico: IV B
(B) X por infiltracion a médula dsea,
IPI: Riesgo intermedio bajo. Inicié
tratamiento con régimen de alta in-
tensidad (R-HiperCVAD) tolerando 2
ciclos, a la revaloracion de la enfer-
medad alcanzando respuesta parcial
sin embargo presenté toxicidad
hematoldgica grado 4 e infecciones
graves por lo que actualmente se
encuentra en régimen secuencial de
menor intensidad (R-CHOP).

Conclusiones. Consideramos este
caso excepcional ya que se presentd
el linfoma de Burkitt como variedad
de trastorno linfoproliferativo a 14
afos postrasplante renal y confir-
mamos que asi como lo observado
en las pocas series internacionales
consideramos que se beneficia
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de un esquema de quimioterapia
secuencial de menor intensidad.

1248 Sindrome de plaqueta gris;
presentacion de un caso clinico
en el INCMNSZ

Reiban Espinoza Esteban Adrian’,
Vargas Ruiz Angel Gabriel’, Salda-
fia Lopez Reyna', Barrales Benitez
Olga', Valencia Martinez Andrés’,
Hernandez Herndndez Darinel’,
Valencia Rocha Ubaldo Rafael’,
Guzman Uribe Patricia’, Sanmartin
Calles Yesenia Alexandra?

!Instituto Nacional de Ciencias Me-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran,
2 Trabajadora independiente
teban45@hotmail.com

Objetivo. Describir la presentacion
y diagnéstico de un caso clinico de
sindrome de plaqueta gris.
Antecedentes. Los trastornos pla-
quetarios pueden ser debidos a
alteraciones tanto en el ndmero
como en la funcién de las plaquetas
ademds, estos pueden ser a su vez
hereditarios y adquiridos, hacer el
diagnéstico de trastornos heredita-
rios suele ser desafiante debido a
que son de baja frecuencia en la
poblacién. El sindrome de plaqueta
Gris es un trastorno que se caracte-
riza por la deficiencia de granulos
alfa de las plaquetas.

Caso clinico. Hombre de 54 afos
de edad, sin antecedentes heredo-
familiares, con antecedentes de
diabetes mellitus tipo 2 y dislipide-
mia mixta en 2010. En el 2012 se
documenté en estudios de labora-
torio 27,000 plaquetas, sin historia
de sangrado; se realizé aspirado
de médula 6sea el cual se encon-
tr6 normocelular con hiperplasia
megacariocitica, se integré el diag-
néstico de trombocitopenia inmune
primaria y recibié tratamiento con
danazol durante 8 meses y predni-
sona de 40mg durante 4 meses sin
obtener respuesta. A su ingreso al
instituto se encontré: hemoglobina:
15.8, hematocrito: 46.9, leucocitos:

6600, neutréfilos 71%, VCM: 93.9,
HCM: 31.6, Plaquetas 28000,
VPM: 10.4, frotis de sangre peri-
férica: plaquetas disminuidas ++,
plaquetas en ctimulos (7 a 8), sin
granulaciones. Se realiz6 estudio
de pseudotrombocitopenia (conteos
plaquetarios con EDTA, citrato de so-
dio, heparina y ACD) con reporte de
ctimulos plaquetarios agranulares.
Agregometria plaquetaria dentro
de limites normales. Microscopia
electrénica: Se encontré: Plaquetas
de aspecto normal, sin embargo,
algunas con disminucién y ausencia
de granulos alfa

Conclusiones. El sindrome de
plaqueta gris es un trastorno auto-
sémico recesivo poco frecuente. La
morfologia plaquetaria en el frotis
de sangre periférica es fundamental
para la sospecha diagnéstica. La mi-
croscopia electrénica nos permite
realizar el diagnéstico definitivo de
este tipo de trastornos.

1250 Abordaje diagndstico de

la leucemia de células peludas,
reporte de un caso

Valdez Echverria Raymundo, Zapata
Canto Nidia, Sdénchez Girén Francis-
co, Valdez Raymundo David
Hospital Médica Sur, Ciudad de
México

raymundodve@gmail.com

Objetivo. Reporte de un caso cli-
nico con diagnéstico de leucemia
de células peludas y su abordaje
diagnéstico.

Antecedentes. Bouroncle en 1958
publicé por primera vez la des-
cripciéon de lo que hoy se conoce
como leucemia de células peludas
(LCP). Considerada un desorden
linfoproliferativo crénico de cé-
lulas B, representa solo el 2% de
todas las leucemias en adultos, con
mayor frecuencia en hombres que
en mujeres (4:1) y una edad media
de 52 anos. El cuadro clinico se
caracteriza por: fatiga, debilidad,
esplenomegalia, hepatomegalia

e infecciones recurrentes. Estas
manifestaciones clinicas pueden
orientar al diagnéstico, sin embar-
g0, no es exclusivo de LCP. A pesar
de que la morfologia de las células
peludas (CP) en un frotis de sangre
periférica (FSP) muestra una morfo-
logia clasica, para la diferenciacién
precisa de otras neoplasias linfoides
es necesario realizar una biopsia de
medula ésea con inunohistoquimi-
ca e inmunofenotipo por citometria
de flujo.

Caso clinico. Masculino de 62
anos de edad, con antecedentes
de DM tipo 2 en tratamiento,
hospitalizacién durante 15 dias en
diciembre de 2016 por neumonia
complicada, tratada con oseltamivir,
meropenem, fluconazol y linezolid,
recibio 2 paquetes globulares y fue
egresado a casa con ertapenem,
moxifloxacino. Posterior a su egreso
refiere aparicion de petequias en
extremidades superiores y pancito-
penia. Tratado por hematélogo con
5 dosis estimulantes de colonias
granulocitos-monocitos con persis-
tencia de neutropenia, motivo por
el cual fue enviado a nuestra insti-
tucién para abordaje diagnéstico y
terapéutico. El dia 8 de febrero de
2016 se ingresa a hospitalizacién. A
la exploracion fisica: craneo, cara,
cuello, térax y cardio-pulmonar
sin datos patolégicos; abdomen,
blando depresible no doloroso,
higado y bazo no palpables a la
inspiracién profunda. Se realizé
biometria hemdtica en donde se
observé pacitopenia. Se decide
realizar FSP en el que se observan
CP, se realiza aspirado de medula
Osea y se solicita inmunofenotipo el
cual reporta: CD11¢, CD20 positivo
intenso, CD19, CD25, CD103 vy
cadenas kappa positivos y CD123
positivo tenue, compatible con LCP.
La inmunohistoquimica reporté
CD20 positivo, DBA44 positivo
débil multifocal en células neopla-
sicas, ciclinaD1 positivo débil
nuclear multifocal y fosfatasa acida
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resistente a tartrato (TRAP) débil
focal granular. Se realizé tomogra-
fia por emisién de positrones con
captacioén esqueleto axial y bazo.

Conclusiones. La LCP es un pa-
decimiento raro y poco frecuente
en nuestro pafs, en actualidad el
inmunofenotipo por CF e inmu-
nohistoquimica son herramientas
esenciales para realizar un diag-
néstico correcto y terapia oportuna.

1251 Sindrome colestasico como
presentacion atipica inicial de
leucemia linfoblastica aguda
Mcnally Guillen Bosco Martin,
Bermddez Ferro Karla Eugenia, Rios
Contreras José Guadalupe, Aguilar
Rodriguez Manuel, Espinosa Bautis-
ta Karla Adriana, Palacios Campos
Adriana Victoria, Acosta Ayala Luis
Alonso

Instituto Nacional de Cancerologia
adri_5campos@hotmail.com

Obijetivo. Presentacién de caso con
manifestacion colestdsica inicial de
leucemia aguda linfoblastica.
Antecedentes. La leucemia linfo-
blastica aguda puede comprometer
diferentes sitios extramedulares al
diagnéstico o durante el transcur-
so de la enfermedad. A nuestro
conocimiento, solamente se han
reportado dos casos en poblacién
adulta con compromiso a nivel pan-
credtico asociadas a infiltracién con
cuadros de pancreatitis y hepatitis
colestasica.

Caso clinico. Femenino de 34 afos
sin antecedentes crénico degene-
rativos. Inicia dos meses previos
a su ingreso con dolor abdominal
e ictericia progresivos, con patrén
bioquimico compatible con coles-
tasis y biometria hematica normal
(incluyendo diferencial de leuco-
citos). En protocolo de sindrome
colestasico con CPRE con coloca-
cién de endoprétesis sin remision
de la ictericia, realizindose USG
endoscépico con reporte de datos
sugestivos de pancreatitis y lesion

s6lida dependiente de cabeza de
pancreas e higado con toma de
biopsia y RHP de infiltracién sinus-
oidal y portal por leucemia aguda
linfoblastica B (IHQ TdT, CD34,
CD10, PAX-5 positivos, CD20 y
CD79a +/-, Ki67+). Se ingresa para
protocolo diagnéstico con BH solo
anemia normocitica normocroé-
mica (Hb 11.7) sin blastos y DHL
106TUI/L. Se realiza AMO/BAMO/
IF con blastos linfoides 85%, con
CMF TdT, CD34, CD19, CD10,
CD20, CD58, CD66¢c, CD22 po-
sitivos y clgM, slgM negativas con
diagnéstico de Leucemia Aguda
linfoblastica B comdn y se inicia
tratamiento.

Conclusiones. La presentacién
tipica de LAL cursa con sindromes
asociados a disfuncién medular con
citopenias o leucocitosis por blastos
en sangre periférica; el 50% cursa
con linfadenopatias, hepato/esple-
nomegalia. La ictericia colestasica
es una presentacion inusual en LAL
condicionada por infiltracién difusa
de los sinusoides hepaticos o por
una tumoracién pancredtica. En la
literatura se encontraron sélo cinco
reportes en poblacion pediatrica y
dos en adultos, donde la mayoria
existi6 afeccién extramedular mal-
tiple; en esta paciente se descartd
otro sitio de afeccién extramedular
incluyendo a SNC tratdndose de una
presentacion atipica en la que inicial-
mente no hubo sospecha clinica ni
hematolégica. Por la baja incidencia
de afeccion pancredtica con sélo
casos reportados, es dificil determinar
el impacto pronéstico y la necesidad
de tratamiento mas agresivo.

1257 Mieloma miiltiple

y trombocitemia esencial
sincrénicos: reporte de un caso
Carrasco Martinez Ivette Lenina,
Sanchez Almazan Natirene, Urbina
Aragon Karina Alejandra, Rubio
Jurado Benjamin

! Instituto Mexicano del Seguro
Social, CMNO
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Objetivo. Presentacion de un caso
clinico y revisién de la literatura
sobre la coexistencia de mieloma
mdltiple y trombocitemia esencial.
Antecedentes. La coexistencia de
trombocitemia esencial y mieloma
mdltiple es extremadamente rara,
y en el 80% de casos reportados la
trombocitemia esencial precede por
anos al mieloma mdltiple.

Caso clinico. Paciente de 60 afios
de edad, con hipertensién arterial
de larga evolucién sin mas an-
tecedentes de importancia. Con
padecimiento de 3 meses de evo-
lucién con dolor en regién lumbar
y subescapular bilateral EVA 6/10
progresivo, asi como pérdida de
peso de 10 kg por lo que se decide
su hospitalizacién. En citometria
inicial se reporta trombocitemia de
>1,000,000 de plaquetas por micro
litro, al no encontrar causa secun-
daria de trombocitosis se realiza
aspirado de medula ésea, encon-
trando aumento de la celularidad,
megacariocitos abundantes y a la
inmersién 50% de células plasma-
ticas, algunas de ellas binucleadas.
Es referida a nuestro centro en
donde se continda protocolo en-
contrando: Hb 10.7 g/dl, Htco
31.5 %, VCM 86.2 fl, Leucocitos 9
350/mcL, Neutréfilos 6 440/mcL,
Plaquetas 2°002,000/mcL, I1gG:
686 mg/dl, IgA 88.3 mg/dl, IgM
27.2 mg/dl. Cadenas ligeras kappa
en suero 0.7 mg/dl, cadenas lige-
ras lambda 3 mg/dl. TP 12.2/12.4
segundos, TTP 37.2/32 segundos,
Fibrinégeno 454.6/299.3, Dimero
D 4620 ng/ml, Glucosa 91 mg/
dl, Depuracién de creatinina en
orina de 24 hrs 92.24 ml/1.73m?
SC, Proteinuria 24 hrs 0.4 g, Beta
2 microglobulina 4. Albdimina 3.3
g/dl, Globulinas 2.6 g/dl. PCR para
mutacion JAK2V617F negativa, PCR
para BCR/ABL1 negativa. Cariotipo
46XX, se demuestra delecion del
gen p53 por FISH. Biopsia de mé-
dula ésea reporta: Celularidad del
50%, 27 megacariocitos/mm?, en su
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mayoria grandes de ntcleo atipico,
reticulina incrementada grado 1,
focalmente grado 2 en escala de
Thiele. Células CD 138 positivo del
75%. En estudios de imagen serie
6sea metastdsica muestra multiples
lesiones liticas en huesos de craneo,
esqueleto axial, cadera, fémur, tibia,
peroné bilaterales asi como acufa-
miento de las vértebras T8,L1 y L3.
Se realiza diagnéstico de Mieloma
mudltiple sintomético, Durie Salmon
A, ISS Il + trombocitemia esencial,
inicidndose manejo con ciclofosfa-
mida/dexametasona/ talidomida e
hidroxiurea.

Conclusiones. En la mayoria de
los casos la aparicién del mielo-
ma multiple se asocia a la terapia
citotéxica para trombocitemia
esencial. Kuroda y cols. En 2008
realizan el primer reporte de la
existencia sincrénica de las neo-
plasias, determinando el origen
diferente de ambas clonas en base
al diagnéstico molecular.

1260 Expresion aberrante de
células T en linfoma de Hodgkin,
presentacién de un caso

Acosta Ayala Luis Alonso, Palacios
Campos Adriana Victoria, Bermidez
Ferro Karla Eugenia

Instituto Nacional de Cancerologia

Objetivo. Se presenta un caso de
linfoma de Hodgkin clasico (LHc)
con expresion aberrante de células
T en las células de Hodgkin/Reed-
Stenberg (HRS) refractario a 3 lineas
de tratamiento.

Antecedentes. La presencia de
antigenos relacionados con células
T (ACT) en las células de HRS en
el LHc se ha asociado con un pro-
nostico desfavorable a pesar de la
naturaleza potencialmente curable
del LHc. Estudios moleculares celu-
lares recientes han demostrado que
95% de los casos de LHc derivan de
células B de origen centro germinal
pero en el resto de los casos no se
ha identificado un origen.

Caso clinico. Acudié masculino
de 26 afios de edad con dolor
lumbar, sudoracién nocturna y
pérdida de peso de 2 afios de evo-
lucién. Se encontré linfadenopatia
cervical, axilar bilateral e inguinal
izquierda de 1 cm de didmetro el
cudl fue extirpado para estudio
histolégico. Los paraclinicos mos-
traron hemoglobina de 14,4 g/
dl, glébulos blancos de 13,4 mil/
mm? con linfocitos de 1,2 mil/mm?
y su velocidad de sedimentacién
globular fue 67 mm/h; el frotis de
sangre periférica no mostré células
anormales. La biopsia de médula
6sea fue negativa para malignidad
y el estudio histoldgico fue positivo
para linfoma de Hodgkin celulari-
dad mixta con inmunohistoquimica
CD15, CD30. MUMT, CD3 y CD4
positivo en células neoplasicas con
p53 positivo en menos del 10 por
ciento de las células neoplasicas.
Se realiz6 tomografia por emision
de positrones con 5-fluorodesoxi-
glucosa encontrando adenopatias
cervicales bilaterales, linfadenopa-
tia mediastinica, infiltracion en el
musculo psoas izquierdo, linfade-
nopatia retroperitoneal y aumento
de actividad metabdlica en el cuer-
po vertebral de L2 y L3. Se clasificé
en etapa clinica IVEB con IPS 3
puntos por etapa clinica, género
y albimina iniciando tratamiento
con BEACOPD por 6 ciclos con
consolidacién con radioterapia a
mediastino y retroperitoneo con
segunda linea con ICE por tres
ciclos y progresion a tercera linea
con gemcitabina y navelbine en
progresion.

Conclusiones. El LHc representa
uno de los tipos mas comunes de
linfomas malignos en el mundo
occidental. Se caracteriza por la
presencia de un bajo niimero de cé-
lulas HRS (generalmente <1%) que
reside en una mezcla abundante de
células no malignas de diferentes
tipos. En México la incidencia es de
1,677 nuevos casos para 2015 pero

el 30 por ciento de los pacientes
recaeran en el curso de la enferme-
dad. Estudios recientes indican que
la expresion de ACT tienen un papel
pronéstico debido a que tienen
menores tasas libres de eventos asi
como menor supervivencia global.

1267 Un paciente con sindrome
de POEMS con involucro renal: la
patologia de la microangiopatia
glomerular

Armillas Canseco Flor Maria, Vera
Zertuche Juan Mauricio, Martinez
Baros Déborah Maria

Instituto Nacional de Ciencias Mé-
dicas y Nutricién Salvador Zubiran
flor_arm26@hotmail.com

Objetivo. Reportar los hallaz-
gos histopatolégicos renales de
un paciente quien present6 a su
diagnéstico lesion renal aguda y
en quien posteriormente se inte-
gré diagnéstico de sindrome de
POEMS.

Antecedentes. En la literatura se
ha reportado involucro renal en Sx
POEMS en <5% de los casos. La
glomerulopatia del sindrome de
POEMS ha sido descrita como una
lesién tipo glomerulonefritis mem-
brano-proliferativa, microangiopatia
trombética o microangiopatia glo-
merular; pareciendo este dltimo el
término mas correcto. Los hallazgos
caracteristicos incluyen edema
subendotelial y mesangiolisis con
o sin asociacién de interposicion
mesangial, crecimiento glomerular
con interposicién capilar.

Caso clinico. Hombre de 39 afios
con 2 meses de evolucién con ede-
ma de MPs, edema facial, aumento
del perimetro abdominal, debilidad
de MPs y MTs. A la EF ascitis no a
tension, MPs con edema, fuerza
2/5 en MTs y 2/5 en MPs. Labs: Leu
11.8Hb 16.8, Plq 320, Alb 3.2, Glo
3.6, Cre 5, BUN97.4, AU 10.6, Na
132,K8.9,CO211,P9.7, EGO con
proteinas ++, Leu 21-30/c, Eri 3-5/c,
CE 6-10c. FENa 0.3%. USG renal
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normal. Por la presencia de falla
renal con requerimiento dialitico
al ingreso se inici6 hemodidlisis y
se realizé Bx renal. Se integré dx
de AIDP pb etiologia paraneopla-
sica. Se solicitaron EFPs con PM
gamma 1.52 g/dl, IFs patrén IgG
lambda, CLL kappa 193.25, lambda
215.25, K/L 0.89. Ante sospecha de
POEMS se solicité VEGF 3041.2
pg/ml, PET (-) para lesiones dseas.
TAC negativa para adenopatias y
hepatoesplenomegalia. Criterios
menores documentados: pérdida
de peso, ascitis, edema, hipogo-
nadismo hipogonadotrépico, bx
piel con hemangioma capilar. Se
descart6 MM y amiloidosis prima-
ria. El reporte de la bx renal revel6
microangiopatia glomerular aso-
ciada a sindrome de POEMS con
fibrosis intersticial y atrofia tubular
leve 15%.

Conclusiones. Los hallazgos de la
microangiopatia glomerular del Sx
POEMS sugieren que puede ocurrir
en el contexto de sindrome de fuga
capilar sistémica que se establece
en el contexto de dafio endotelial
crénico.

1277 Presentacién de un caso:
trombosis y cancer en pediatria.
Un caso clinico y evidencia
epidemiolégica

Paredes Sanchez Johanna, Rivera
Marquez Hugo, Ortiz Morales Da-
niel, Espinosa Elizondo Rosa Martha
Hospital General de México Dr.
Eduardo Liceaga
jocka.paredes@gmail.com

Objetivo. Demostrar la asociacion
trombosis-cancer con un caso cli-
nico y sustentar la frecuencia con
datos de una Unidad

Antecedentes. Trombosis y cancer
es una asociacién que se ha reco-
nocido como causa de incremento
en la morbimortalidad. El aumento
en la expresion de factor tisular y
la liberacién de microparticulas
por el tumor son los principales

factores involucrados en la etio-
patogenia de ésta ““simbiosis””
onco-hemostatica.

Caso clinico. Paciente masculino
de 16 anos de edad, con inicia-
les PPE, originario y residente
de Veracruz. Sin antecedentes
heredofamiliares. Antecedentes
personales patolégicos: ninguno
de importancia. Se recibe paciente
en el Aréa de Hemato- oncologia
de la Unidad de Pediatria del
Hospital General de México, en
febrero 2016, iniciando protocolo
de estudio de sintomas B més creci-
miento ganglionar cervical bilateral.
Diagnéstico de Linfoma Hodgking
variedad Esclerosis Nodular EC I1B.
Inmunohistoquimica CD15 +, CD
30+, CD 3 -, PAX -, 25.04.16: Se
colocé catéter puerto, el 15.05.16:
Inicio esquema de quimioterapia
primer ciclo de ABVD el 17.05.17.
Completa 6 ciclos ABVD dltimo el
04.01.17, radioterapia 21.6 Gy ,en
12 fracciones. Presenta el 07.01.17
clinica de vena cava superior, con
aumento de volumen en regién
cervical de manera bilateral. USG
doppler cuello 11.01.17 : trombosis
bilateral de venas yugulares internas
con trombosis de vena subclavia
derecha, se recomienda descartar
sindrome compresivo y-o triom-
bético a nivel mediastinal , Inicio
manejo con enoxaparina Tmg/kg/
dosis. Ecocardiograma FEVI 68 %
estudio dentro de pardmetros nor-
males, flebotomografia de cuello y
térax: se observa defecto de llenado
difuso (trombosis) de las venas yu-
gulares internas de forma bilateral
desde tercio superior hasta su dre-
naje en las venas subclavias. Con
defecto de llenado (trombosis) en el
tronco braquiocefélico derecho asi
como en todo el trayecto de la vena
subclavia ipsilateral, vena axilar
opacificada. Se identifica opacifica-
cién vena cava superior con reflujo
a través del arco de la vena acigos
ocasionando dilatacién. Zona de
infarto en su tercio superior esplé-
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nica. Es egresado con diagnéstico
de Sindrome de Linfoma Hodgkin
Esclerosis nodular EC 11B. Vena cava
superior secundario a trombosis. Es
egresado con mejoria de la sintoma-
tologfa con rivaroxaban 15 mg cada
24 horas por 3 meses.
Conclusiones. La frecuencia de
trombosis en pacientes con LH
es semejante a lo reportado in-
ternacionalmente. Los nuevos
anticoagulantes orales ofrecen
eficacia y seguridad terapéutica.
Sin embargo cabe recalcar que en
edad pediatrica es poco frecuente
la presentacion de trombosis.

1285 Sindrome mieloproliferativo
transitorio del nifio con sindrome
de Down: presentacién de un
caso

Espinosa Elizondo Rosa Martha,
Paredes Sanchez Johanna, Ortiz
Morales Daniel, Rivera Marquez
Hugo, Toro Pastrana Yessica
Hospital General de México Dr.
Eduardo Liceaga

Objetivo. Presentar el caso de
neonato con sindrome mieloproli-
ferativo transitorio con infiltracion
a piel que requirié uso de quimio-
terapia y su evolucion.
Antecedentes. Los pacientes con
sindrome de Down presentan ma-
yor riesgo de padecer enfermedades
proliferativas de la médula 6sea que
los nifios con cariotipo normal. La
incidencia aproximada es del 10%,
sin requerir tratamiento especifico.
El 20% de estos pacientes evolu-
cionan a leucemia mieloide en los
primeros 4 afios de vida.

Caso clinico. Recién nacido mas-
culino producto de la gestacién
1 de madre de 39 anos, control
prenatal con 9 consultas, Gnico ul-
trasonido reportado como normal.
Ingresa paciente con polihidram-
nios y flujometria alterada de la
arteria cerebral media por lo que
se realiza cesdrea. Al nacimiento
Apgar 6/5/8 peso 2200gr con ras-
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gos fenotipicos de Sindrome de
Down confirmando trisomia 21 por
cariotipo, ingresa para vigilancia y
protocolo de estudio, en su estancia
biometria hematica con leucocitosis
de 197.100 con 77% de blastos.
En aspirado de medula ésea con
hipercelularidad y blastos de estir-
pe mieloide M-2. A los 26 dias de
vida presenta lesiones vesiculares
con costra melidcea en cara y
térax, se toma biopsia de piel con-
firmando leucemia cutis mieloide.
Hematologia da manejo con hiper-
hidratacién, sin mejoria por lo que
se da quimioterapia con citarabina
durante 5 dias, con disminucion
de leucocitos y lesiones en piel. El
paciente progresa adecuadamente
con estudios normales, se egresa,
actualmente en vigilancia clinica
sin medicacion.

Conclusiones. El sindrome de
Down representa mayor riesgo de
padecer enfermedades prolifera-
tivas de la médula ésea que los
nifios con cariotipo normal. La
incidencia aproximada es del 10%,
sin requerir tratamiento especifico,
sin embargo nuestro paciente no
respondié adecuadamente a la
terapia de soporte con hiperhi-
dratacién requiriendo 1 ciclo de
quimioterapia con mejorfa clinica
y hematolégica, alcanzando re-
misién completa a las 4 semanas,
las lesiones dermatoldgicas desa-
parecen paulatinamente. El 20%
de estos pacientes evolucionan a
leucemia mieloide en los primeros
4 afios de vida, por lo que se dara
seguimiento al paciente.

1290 Linfoma folicular en

fase leucémica al diagnéstico.
Reporte de un caso en el Instituto
Nacional de Cancerologia

Pérez Gémez Karen Daniela, Ba-
rrera Carmona Claudia Cristina,
Bermdidez Ferro Karla Eugenia,
Santana Vargas Paulina Elizabeth,
Mendoza Torres Alejandra, Ramirez
Ibarguen Ana Florencia, Rivas Vera

Maria Silvia, Labardini Méndez
Juan Rafael
Instituto Nacional de Cancerologia

Objetivo. Comentar el caso de
paciente con fase leucémica como
la presentacion inicial de linfoma
folicular. Esta presentacién atipica
se ha informado raramente.
Antecedentes. El linfoma folicu-
lar es una neoplasia derivada de
linfocitos B maduros del centro
germinal. Es un linfoma indolente
clasicamente nodal, la infiltracién
de la médula ésea se encuentra en
el 40-70% de los casos, sin embargo
s6lo el 5-10%, se presentan con
una fase leucémica. Los linfocitos
de la sangre periférica exhiben
un aspecto descrito como “célula
de nicleo hendido”. El recuento
de linfocitos oscila entre 5.000 y
<500.000 células / mm?.

Caso clinico. Masculino de 63
afios de edad con antecedente de
tabaquismo y exposicién a mie-
lotéxicos, su padecimiento inicia
con la presencia de sintomas B de
5 meses de evolucién asi como la
aparicién de adenomegalias cer-
vicales e inguinales bilaterales, de
donde se realiza biopsia y se envia
a nuestro instituto con diagndstico
de probable linfoma. A su ingreso
ECOG 1, adenomegalias cervicales
axilares e inguinales bilaterales,
esplenomegalia 3cm por debajo
del reborde costal. Los examenes
bioquimicos mostraron datos de
lisis tumoral y Leucocitosis 79.8
m/mm? (95% linfocitos 5 % neu-
trofilos) el resto sin alteraciones, el
frotis de sangre periférica demos-
traba linfocitos de aspecto maduro
con ndcleo hendido en un 90%
se realiz6 inmunofenotipo encon-
trando infiltracién por neoplasia B
madura CD45+,CD20+,CD19+,+,
CD10+,CD79b+,CD200-,CDA43-. El
diagnéstico definitivo fue Linfoma
folicular grado 1 CD 20 (+) Bcl-2 (+)
Bcl-6 (+) Ki-6760% CD 3 (+) CD 5
(+)CD 43 (+) CD 23 (+) Ciclina D1

(-) t(14:18) en 69%, el BAMO con
infiltracién por linfoma folicular,
la PET CT demostraba actividad
metabdlica supra e infra diafragma-
tico e hipermetabolismo en médula
6sea. Clasificandolo como EC 1V,
FLIPI 2 Alto, Se traté con RCHOP
por 8 ciclos, la biopsia de médula
6sea sin infiltracion, sin embargo el
PETCT con disminucién del 50% a
nivel inguinal sin otras lesiones, por
lo que se evaluara continuar con
radioterapia.

Conclusiones. Dada la naturaleza
indolente del linfoma folicular,
es dificil establecer la verdadera
agresividad de las presentaciones
leucémicas. El FLIPI-2 considera la
afeccion de la médula ésea como
un factor adverso. Sin embargo, la
presentacién leucémica no se eva-
lué como factor pronéstico. El uso
de inmunoterapia, la introduccién
de anticuerpos monoclonales anti-
CD20 ha mejorado la respuesta y
aumentado la tasa de supervivencia
en este grupo de pacientes, En el
caso de nuestro paciente continuara
con radioterapia a lesién tnica por
respuesta parcial.

1296 Tratamiento de la
trombocitopenia inmune primaria
en el embarazo y parto, reporte
de un caso

Caballero Caballero Rocio’, Vaz-
quez Ordaz Dario?, Castro Sosa
Juan?

T IMSS, 2 Universidad Regional del
Sureste

cab-721110@hotmail.com

Objetivo. Reportar la experiencia
en el manejo de trombocitopenia
inmune primaria (TIP) durante el
embarazo y el parto en un caso

Antecedentes. Se estima que la
incidencia de trombocitopenia in-
mune primaria (TIP) en el embarazo
es de 1 caso por cada 1000-10000,
es la causa mds frecuente de trom-
bocitopenia aislada en el primer
trimestre de la gestacién y acontece
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en 1-4% de las trombocitopenias
asociadas al embarazo.

Caso clinico. Femenino de 37 afos
con diagnoéstico de TIP de 8 anos
de evolucién, con antecedentes
GO; G:2, C:2, la primera cesarea
se realiz6 hace 7 afos indicada por
DCP fue atendida por ginecdlogo
fuera del instituto tuvo trombocito-
penia de 23x10%mcl, se complicé
con hemorragia uterina recibio
hemotransfusién sin seguimiento
ulterior. Fue enviada a HGZ1 el
18/11/16 con 32 SDG por plaquetas
de 8x10°*/mcl, no presenté datos de
sangrado, requirié hospitalizacion
para aplicacién de bolos de metil-
prednisona y vigilancia estricta, las
plaquetas aumentaron a 44x10°/mcl
en estudios posteriores, El 10/01/17
ingresa a piso de ginecologia por
deteccién de plaquetas de 39x10%/
mcl, después recibi6 prednisona 30
mg/dia manteniendo cifra plaqueta-
ria entre 30 y 40 mil. A los 35 SDG
por FUR inicia con trabajo de parto
BH del 11/01/17 a las 08:00 horas
revel6: Hb: 15.6 g/L, PL: 30x10%/
mcl, L: 8.3 x10*/mcl, por lo que se
aplican gammaglobulina humana
hiperinmune 2 gr/kg/dosis a las
14:03 horas, a las 22:25hr tuvo
BH Hb 16.3g/L PLQ: 56 x10*/mcl,
L: 15.4 x10*/mcl TP: 13 s, siendo
las 16:42 se realiza cesdrea con
apoyo de anestesia regional, la BH
del 12/01/17: plaquetas: 54x10%/
mcl, Hb: 14.9 g/dI, L: 15 x10°/mcl;
se obtuvo producto masculino de
3600 gr a las 4:40, no se reportaron
otras complicaciones, paraclinicos
del 13/01/17 Hb: 15.6 g/dl, PL:
71x10%mcl L:17 x103/mcl. El recién
nacido presenté petequias y pla-
quetopenia detectada el 13/01/17 a
las 09:08 de 16 x10%/mcl, se decide
administrar gammaglobulina 1/g/kg/
dosis, mostrando mejoria en resulta-
dos de laboratorio el 14/11/17 con
plaquetas de 172x10%/mcl.
Conclusiones. El reporte del caso
resulta interesante porque no se
encuentran reportes del manejo de

TIP durante el embarazo y parto en
la literatura mexicana.

1297 Linfoma intravascular:
reporte de un caso

Macedo Reynada Jaime David,
Aguilar Lopez Lilia Beatriz, Rubio
Jurado Benjamin, Garcés Ruiz Oscar
Miguel, Vega Ruiz Arturo, Borjas
Gutiérrez César, Calderén Garcia
Francisco A

Centro Médico Nacional de Oc-
cidente, Instituto Mexicano del
Seguro Social

Objetivo. Describir la presentacion
clinica y evolucién de un caso con
linfoma intravascular.
Antecedentes. El linfoma intra-
vascular (LIV) es una variante rara
de los linfomas no hodgkinianos
difusos de células B grandes. Se
caracteriza por un crecimiento
tumoral selectivo a nivel de la
microvasculatura en multiples 6r-
ganos vy tejidos. Generalmente no
se manifiestan adenopatias, masas
sélidas, ni leucemizacién de sangre
periférica y tiene un curso clinico
agresivo. La piedra angular en el
tratamiento es el rituximab aunque
el entendimiento biolégico y clinico
de la enfermedad sigue en evolu-
cién. Se describe un caso clinico el
cual ejemplifica el reto diagnéstico
que implica ésta patologia.

Caso clinico. Femenina de 41
afos de edad quien debuta en
noviembre 2014 con dolor en
miembros toracicos posteriormente
pélvicos que respetaba palmas y
plantas, abordada por neurologia
en hospital de zona con sospecha
de proceso infeccioso a SNC por
LCR, egresada por mejoria. Ingresa
nuevamente dos meses después,
con agravamiento del cuadro, el
cual semejaba a enfermedad de
Pott, por lo que se inicia trata-
miento con Dotbal y es enviada
a tercer nivel para valoracién por
Neurologia. Durante su estancia
en esta unidad se determiné perfil
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reumatolégico negativo, se repitié
puncién lumbar con datos suges-
tivos de tuberculosis, continuado
tratamiento, sin embargo, la PCR
en LCR resulté negativa. Evoluciona
de manera térpida, adquiriendo
neumonia nosocomial por Klebsiella
pneumoniae ESBL, presenté deterio-
ro que requirié soporte ventilatorio.
Neurolégicamente con progresion,
sin presentar mejoria a pesar de
antivirales, antibiéticos de amplio
espectro y antifimicos. Presenté
datos francos de sepsis severa, con
evidencia laboratorial de pancitope-
nia y datos de CID que no mejoraba
a pesar de la administracion de he-
mocomponentes motivo por el cual
se solicit6 valoracién por nuestro
servicio sin encontrar alteraciones
hematolégicas en frotis y aspirado
de médula 6sea, solo cambios
reactivos. La paciente presentd
deterioro progresivo tanto de la fun-
cién neurolégica como del estado
hemodinamico falleciendo el 11 de
mayo de 2015. Se realiza necropsia
donde como hallazgos relevantes
se reporta la presencia de células
de aspecto neopldsico a nivel de
microvasculatura pulmonar, renal,
gastrointestinal e incluso SNC y
nervios periféricos compatibles con
linfoma difuso de células grandes B.
Conclusiones. El curso clinico
del LIV es altamente agresivo y
en muchas ocasiones fulminante,
representando un reto dada la difi-
cultad de establecer su diagnéstico,
teniendo en cuenta la amplia gama
de manifestaciones clinicas que éste
puede presentar. No hay estudios
clinicos aleatorizados y controla-
dos que evalten la eficacia de las
distintas pautas terapéuticas. Su
prondstico generalmente es funesto.

1298 Hombre con ortorexia y
linfoma no Hodgkin

Olvera Diaz Amigerad, Palomares
Anda Pascual

Hospital General de Ledn
cdmaod@hotmail.com
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Objetivo. Presentar caso clinico
para diagnéstico diferencial de pér-
dida de peso, en varén con 8 anos
de evolucién de ortorexia.
Antecedentes. La ortorexia es la
obsesién patoldgica por la comi-
da biolégicamente pura, lo que
[leva a importantes restricciones
alimentarias. Esta obsesion lleva a
una pérdida de relaciones sociales
y a una insatisfaccion afectiva que
a su vez favorece la preocupacion
obsesiva por la comida, que le pro-
voca pérdida de peso.

Caso clinico. Masculino de 24 afios
de edad. Antecedente de depresion,
pérdida de peso de 40 kg aproxima-
damente de 8 afios a la fecha, que
“el paciente asociaba a deporte y
buena dieta”. Ha recibido aten-
cién psicologia y psiquiatrica por
presentar obsesion hacia la ingesta
de comida saludable, evitando
por cualquier motivo aumentar de
peso. Consulta por primera vez por
fatiga generalizada, desde hace 2
anos presentaba diaforesis profusa
de caracter nocturno, se agregé
aumento de volumen abdominal,
acompaifado de dolor, localizado
a flanco y fosa iliaca izquierda asi
como cambios en el hdbito intesti-
nal. Exploracion fisica: peso usual:
81.7 kg, peso actual: 47 kg, talla:
1.66 mts. IMC: 17. Edema facial,
palidez generalizada, caquéctico,
cuello sin adenomegalias, atrofia
muscular generalizada, mucosas
sin signos de infeccién, exploracion
pulmonar sin alteraciones, explo-
racion de area cardiaca normal,
abdomen con discreto aumento de
volumen, sin palparse hepato-es-
plenomegalia, tacto rectal negativo
a masas. Ulcera por decibito gra-
do | en regioén sacra, edema de
extremidades inferiores +. El diag-
noéstico por imagen tomogréfica
fue presencia de conglomerado
ganglionar retroperitoneal. Biop-
sia: hiperplasia mesotelial reactiva
en liquido peritoneal, hiperplasia
sinusal (histiocitosis sinusal), con

inmunohistoquimica positiva para
CD20, CD3 y BCL-2; diagnéstico
definitivo de linfoma folicular gra-
do I, con patrén folicular de mas
del 75%. Laboratorios: anemia
macrocitica hipocrémica, leuco-
penia leve, neutréfilos y linfocitos
normales, hierro sérico 71mcg/
dl, saturacion de hierro 30.08%,
funcién renal normal, perfil tiroi-
deo normal, serologia para VIH
negativo, examen urinario normal,
sangre oculta en heces negativo.
DHL: 544. PCR de ganglio linfa-
tico negativa para Mycobacterium
tuberculosis.

Conclusiones. Observamos que
la pérdida de peso en el paciente
oncolégico es multicausal y que
se encuentra presente al diagnds-
tico en 25% de los casos. Existen
miltiples alteraciones metabdlicas
asociadas pérdida de peso en can-
cer, su consecuencia es la pérdida
importante de la masa muscular y
del tejido adiposo, catabolismo pro-
teico anormal, deterioro nutricional
progresivo, se requiere enfocar las
intervenciones terapéuticas guiadas
en la fisiopatologia de esta.

1302 Presentacion atipica de la
enfermedad por crioaglutininas

en un paciente con diagnéstico de
sindrome antifosfolipidos (SAAF)
Caballero Caballero Rocio’, Castro
Sosa Juan?, Vazquez Ordaz Dario?
T IMSS, 2 Universidad Regional del
Sureste

cab-721110@hotmail.com

Objetivo. Reportar la aparicién de
la enfermedad por crioaglutininas
en un paciente con SAAF

Antecedentes. La enfermedad por
crioaglutininas es un tipo de anemia
hemolitica autoinmune que puede
aparecer secundaria a una infeccién
o puede reflejar la presencia de un
desorden linfoproliferativo, es rara
y representa aproximadamente el
15% de las anemias hemoliticas y
tiene una incidencia de un caso por

millén en un afio. Afecta a mujeres
en la séptima década de la vida en
un rango de presentacion que va de
los 41 a 83 anos. Es caracterizada
por la presencia de sintomas clini-
cos relacionados a la exposicion al
frio, anemia hemolitica y anticuer-
pos (mas comun IgM, raramente IgA
o IgG) directamente en contra de
los antigenos de polisacaridos en la
superficie de los glébulos rojos que
son responsables de su aglutinacién
a bajas temperaturas.

Caso clinico. Se trata de paciente
femenino de 52 afos de edad con
diagnéstico de SAAF hace 30 afios
y DM 2 de dos afos de evolucién,
acude a hematologia del HGZ1 por
anemia microcitica e hipocrémi-
ca, se trata con hierro oral que se
suspende por cinética de hierro nor-
mal. Posteriormente ingresa a esta
unidad con dolor en hipocondrio
derecho y datos clinicos sugestivos
de anemia hemolitica se protocoli-
z6 encontrando elevacién de DHL
coombs directo positivo, por lo cual
se confirma el diagnéstico de la
misma. El test de crioaglutininas en
suero dio positivo hasta la dilucién
1:16 determindndose el diagndstico
de la patologia e inmediatamente
recibié esteroides a dosis altas y
azatioprina, ante la falta de respues-
ta se decidi6 iniciar el tratamiento
con rituximab 372 mg/sc semanal
por 4 semanas. Aproximadamente
al afo de diagnéstico tiene recaida
con hemédlisis y acrocianosis en
miembros superiores e inferiores y
necrosis del 2°. ortejo del pie dere-
cho por lo cual fue tratada en esta
unidad, este episodio evidencia los
signos y sintomas de esta patologia
y nuevamente recibe rituximab.
Conclusiones. La incidencia de la
enfermedad por crioaglutininas es
muy rara y normalmente se asocia
a causas infecciosas o linfoproli-
ferativas, con escasos registros de
su presentaciéon en pacientes con
SAAF en donde la anemia hemo-
litica es causada por anticuerpos
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calientes, de ahf la importancia del
reporte de este caso.

1304 Sindrome de Richter. A
proposito de un caso y revision
de la literatura

Barrera-Carmona Claudia Cristi-
na, Pérez-Gémez Karen Daniela,
Ramirez-Ibarglien Ana Florencia,
Rivas-Vera Silvia

Instituto Nacional de Cancerologia

Objetivo. El objetivo consiste en
presentar el caso de paciente con
LLC que en el transcurso de su en-
fermedad presenta transformacion
a un linfoma de alto grado.
Antecedentes. El sindrome de
Richter se define como la transfor-
macién de un linfoma de bajo grado
a una enfermedad de alto grado, en
la LLC el riesgo de transformacién
es de 0.5 a 1% por ano. Los facto-
res de riesgo son multiples entre
ellos se incluyen las caracteristicas
genéticas de la Iinea germinal, mu-
taciones somaticas y caracteristicas
biolégicas. Desde el punto de vista
clinico las linfadenopatias volu-
minosas, estadio de Rai Ill y IV asi
como quienes son sometidos a tra-
tamiento con andlogos de purinas 'y
agentes alquilantes presentan mayor
riesgo que quienes no cuentan con
estas caracteristicas.

Caso clinico. Masculino de 77
afios, originario del Estado de Mé-
xico, campesino con exposicion a
pesticidas. Inicia su padecimiento
un mes previo a su ingreso con
astenia, adinamia y diaforesis noc-
turna. Acude a valoracién, estudios
de escrutinio con leucocitosis de
693,000 miles/mm? se refiere a
este Instituto con diagndstico de
leucemia linfobldstica aguda. Al
interrogatorio dirigido el paciente
refiere tos y plenitud postrandial.
Exploracién fisica con adenopatias
cervicales, supraclaviculares y
axilares de 1 c¢m, esplenomegalia
a 8 cm de borde costal. Laborato-
rios a su ingreso leucocitos 422.8

miles/mm?®, Hemoglobina 6.5 gr/
dL, Hematocrito 29.5%, VCM
147.7 fL, CMH 32.5 pg, plaquetas
109 miles/mm?, 92% de linfocitos,
DHL 501UI/L. AMO infiltrada
por leucemia linfocitica crénica/
linfoma de linfocitos pequefos.
Inmunofenotipo con score de
Matutes CD79b (-), CD 23 +débil
(1 punto), CD5+ (1 punto), FMC7-
(1 punto), slgM (1 punto). Total
4 puntos. Se concluye LLC IV de
Rai, Binet C. Inicia tratamiento con
clorambucil y prednisona 6 ciclos
con respuesta parcial. Posterior a
cuatro meses, nuevas adenopatias
axilares y sintomas B, se sospe-
cha evolucién clonal. Biopsia de
adenopatia axilar con Leucemia
linfocitica cronica/Linfoma de linfo-
citos pequefios estirpe B con areas
de transformacién hacia linfoma
difuso de células grandes B. Por
estado funcional inicia tratamiento
con mini R-CHOP, PET de intervalo
con respuesta parcial.

Conclusiones. Aquellos pacientes
con LLC en vigilancia que de forma
subaguda presentan nuevamente
sintomas B, nuevas linfadenopatias
o persistencia de las mismas tras el
tratamiento, hipercalcemia y DHL
elevada asi como involucro extrano-
dal. La PET-CT es una herramienta
diagndstica que nos ayudara a ele-
gir el ganglio que sera sometido a
biopsia, determinard el diagnéstico
definitivo. El prondstico es sombrio
con supervivencia de 13 a 62 meses.

1307 Trombosis venosa cerebral
como complicacién en paciente
tratado con L-asparginasa

Pérez Gémez Karen Daniela, Ba-
rrera Carmona Claudia Cristina,
Bermidez Ferro Karla Eugenia,
Espinosa Bautista Karla Adriana
Instituto Nacional de Cancerologia
danip007 @hotmail.com

Objetivo. Reportar una complica-
cién sdbita tras la administracién de
L-asparginasa.
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Antecedentes. La L-asparginasa
es un inhibidor enzimdtico de la
sintesis de proteinas que se incluye
en el protocolo de tratamiento
de leucemia linfoblastica aguda.
Aproximadamente un 1-2% de
los pacientes tratados con L-as-
parginasa desarrollan hemorragia
o isquemia en el SNC. El proceso
por el que induce la coagulopatia
es resultado del desequilibrio entre
el sistema procoagulante y el an-
ticoagulante. Al efecto trombético
de este medicamento puede su-
marse la invasién directa tumoral
de los senos venosos y el estado
de hipercoagulabilidad asociado
a la patologia hematolégica, que
aumentan la susceptibilidad a las
lesiones por oclusion vascular.

Caso clinico. Femenino de 20 afios
de edad con antecedente de Sindro-
me de Down e hipotiroidismo con
diagnéstico hematooncolégico de
leucemia linfobldstica aguda B por
lo que se inicia manejo en base al
Protocolo Berlin Frankfurt Munster
(L-asparaginasa, daunorubicina,
citarabina, prednisona, vincristina).
Se aplicaron durante el protocolo
de induccién 13.000 Ul de L as-
paraginasa por 6 dosis. El perfil de
coagulacién desde su ingreso sin al-
teraciones, sin embargo, posterior a
la cuarta dosis de L asparaginasa se
evidencio prolongacién de tiempo
de trombina 24.3/14.3seg asi como
hipofibrinogenemia >35 mg / dI,
se transfundieron 10 crioprecipita-
dos, con un control de fibrindgeno
179 mg/dl, la cuenta plaquetaria
se mantuvo sin alteraciones. Pos-
terior a la Gltima dosis inicia con
cefalea sdbita holocraneana in-
capacitante asociada a fotofobia
y nausea intensa, por lo que se
solicita resonancia magnética re-
portando Trombosis del sistema
venoso intracraneal (seno sagital su-
perior y seno transverso izquierdo)
asi como hemorragia intraparen-
quimatosa con edema perilesional
anivel del I6bulo occipital derecho
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y ganglio basal izquierdo, sin da-
tos bioquimicos de coagulopatia.
Se realiza puncién lumbar como
parte del protocolo, sin evidencia
de infiltracién neopldsica. Por lo
anterior se inicié tratamiento con
enoxaparina, con posterior anti-
coagulacién oral, se continué con
profilaxis antitrombética asi como
el resto del esquema que incluye
L-Asparginasa. Actualmente la
paciente se encuentra en buenas
condiciones generales sin altera-
ciones neurolégicas.
Conclusiones. El tratamiento de
los pacientes en tratamiento con
L-asparginasa representa un dilema
clinico, por un lado, el TTPa y PT
estan prolongados, sin embargo,
existe mayor riesgo de trombosis.
Hay revisiones que apoyan conti-
nuar con la terapia a pesar de una
trombosis, siempre y cuando exista
profilaxis secundaria. Otros grupos
apoyan la suspensién del mismo.
La evolucion de las complicaciones
cerebrovasculares asociadas a la
L-asparginasa generalmente es favo-
rable, sélo algunos casos de curso
fatal han sido reportados.

1308 Leucemia de células
peludas, manifestaciones clinicas,
complicaciones asociadas y
tratamiento

Barrera Carmona Claudia Cristina,
Pérez-Goémez Karen Daniela, Alva-
rez-Sekely Ana Magaly, Estrada-Rico
José Luis, Nolasco-Medina Diana
Berenice, Espinosa-Bautista Karla
Adriana, Rivas-Vera Silvia

Instituto Nacional de Cancerologia
barreracristinamd@gmail.com

Objetivo. La leucemia de células
peludas, representa sélo el 2% de
las leucemias en los adultos, el
objetivo es describir las manifesta-
ciones clinicas y complicaciones
asociadas a esta entidad poco
frecuente.

Antecedentes. La leucemia de
células peludas representa una

poblacién clonal que infiltra la
médula ésea, el bazo y el higado.
Clinicamente los pacientes refieren
fatiga y debilidad asociado a la
esplenomegalia incluso masiva e
infeccion activa por inmunosupre-
sién crénica hasta en el 30% de
los pacientes. EI inmunofenotipo
clasico corrobora el diagnéstico.
Cladribine es considerado como el
tratamiento de eleccién con tasas
de respuesta del 75 al 92%.

Caso clinico. Mujer de 44 afios
de edad inicia su padecimiento
actual 6 meses previos a su ingreso
con fiebre intermitente, astenia,
adinamia y equimosis de aparicion
espontdnea, recibié multiples es-
quema antibidticos ante sospecha
de salmonelosis sin mejoria. Se
agrega a cuadro clinico distension
abdominal y pérdida de peso de
6 kg. Es valorada por hemat6logo
quien realiza frotis de sangre pe-
riférica y observa 42% de blastos
linfoides, motivo de referencia.
Exploracion fisica palidez de te-
gumentos, adenopatias cervicales
y axilares bilaterales, hepatome-
galia 4 cm y esplenomegalia 10
cm por debajo del borde costal.
Laboratorio Leu 3.8, Neu 0.1, Lin
0.4, Mon 2.0, Hb 9.2, Hto 28.3,
VCM 86.7, CMH 32.7, Plaquetas
65 000, DHL 132. AMO médula
6sea infiltrada por leucemia de
células peludas CD20+, CD123+,
BRAF+ asi como fibrosis reticular
grado 2. Inmunofenotipo con po-
blacién de células B maduras que
presenta coexpresién de CD103+/
CD 125+, LAIR+, CD200 con alta
intensidad media de fluorescencia.
Inicia tratamiento empirico con cef-
tazidima en el contexto de paciente
con inmunosupresion crénica, sin
embargo, ante la persistencia de
fiebre se realiza estudio tomogréfico
parénquima pulmonar lesién que
presenta broncograma en su interior
con vidrio despulido adyacente
2.3 x 2.4 cm. Esplenomegalia 16
x 10 cm. Galactomano - . Sin em-

bargo por hallazgos tomograficos
se decide iniciar tratamiento con
voriconazol por 6 semanas. PET
actividad metabdlica generalizada
en la médula de forma heterogé-
nea. Un mes posterior inicia con
papulas violaceas generalizadas
con afeccién del 80% que conflu-
yen formando grandes placas con
escama fina. Se realiza biopsia de
lesion con reporte de infiltracion
linfohistiocitico reactivo por lo que
se concluye farmacodermia asocia-
da a cladribine. Médula 6sea tres
meses posteriores al tratamiento sin
evidencia de infiltracion.
Conclusiones. Se precisa contar
con las herramientas diagnésticas,
la sospecha clinica y el tratamiento
adecuado confiriendo altas posibi-
lidades de respuesta.

1310 Aplasia pura de serie roja
asociada a timoma. Descripcién
de un caso

Pérez Gomez Karen Daniela, Gri-
maldo Gémez Flavio Adrian, Rivas
Vera Maria Silvia, Barrera Carmona
Claudia Cristina, Mcnally Guillen
Bosco Martin

Instituto Nacional de Cancerologia
danip007 @hotmail.com

Objetivo. Presentar un caso clinico
de aplasia pura de serie roja como
sindrome paratimico.
Antecedentes. La aplasia pura de
serie roja aparece en 5 a 10% de los
casos de timoma y es causada por
una reaccién inmunolégica anor-
mal contra los precursores eritroides
en la médula ésea se caracteriza
por anemia severa normocitica,
normocrémica, arregenerativa y
ausencia absoluta de eritroblastos
en la médula ésea, con normalidad
de las otras series hematopoyéticas
A continuacién se presenta el caso
de un varén de 61 afios con un
timoma irresecable. El sujeto desa-
rrollé una aplasia medular grave al
diagnéstico, con mala respuesta al
tratamiento oncolégico..
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Caso clinico. Masculino de 61afos
sin antecedentes de importancia,
acude por disnea lentamente pro-
gresiva de 7 meses de evolucién
ademas de tos seca, astenia, adina-
mia, fatiga, palpitaciones y datos
falla cardiaca, motivo de envio
a nuestro instituto. A su ingreso
destacaba palidez de tegumentos y
mucosas. La exploracion del térax
mostr6 hipoventilacién basal bilate-
ral, sin dificultad respiratoria, soplo
sistélico multifocal G Il, edema de
miembros pélvicos ++/+++. Los
estudios de laboratorio mostraron
anemia normocitica normocrémica
grado IV (hemoglobina: 4.2 g/dL, re-
ticulocitos corregidos 0.6%), perfil
vitaminico dentro de parametros
normales, serologia para hepatitis
y VIH negativos. La médula 6sea
con celularidad del 30%, adecuada
morfologia y maduracién de la linea
granulocitica, marcada disminucién
de la serie eritroide con precurso-
res menores de 1%, E-cadherina
y glicoforina negativas. El PET-CT
mostro tejido sélido en mediastino
anterior, lobulado, que rodeaba
grandes vasos, de 71 x 57 x 49 mm
con SUVmax de 7.6. Se sometié a
esternotomia anterior encontrando
un tumor dependiente del timo
con componente transpericdrdico
e invasion de auricula y ventriculo
derechos y aorta ascendente por
lo que se considerd irresecable. El
estudio histolégico de la biopsia
que reporté TIMOMA B2. Reci-
bi6 tratamiento con prednisona y
transfusiéon de concentrados eri-
trocitarios con mejorfa temporal,
sin embargo, el paciente fallecié a
consecuencia de progresion de la
enfermedad.

Conclusiones. La aplasia pura de
serie roja asociada a timoma es una
entidad poco frecuente. El recono-
cimiento de las manifestaciones
clinicas y un tratamiento inmediato
de la neoplasia e intensivo soporte
hemoterapico puede aumentar la
supervivencia en estos pacientes.

Desafortunadamente nuestro caso
evoluciond en forma fatal.

1314 Coagulacién intravascular
diseminada asociada con
adenocarcinoma de pulmén:
reporte de un caso en el Instituto
Nacional de Cancerologia
Martinez Cornejo Tania Lizbeth’,
Gonzélez Hernandez Alba Yunu-
hen2, Pérez Gémez Karen Daniela3,
Barrera Carmona Claudia Cristina3,
Alvarez Sekely Ana Magaly 3, Ber-
mudez Ferro Karla Eugenia?, Garcia
Ferndndez Laura3, Baz Gutiérrez
Patricia Elena3, Cesarman Maus
Gabriela3, Rivas Vlera Maria Silvia3
' Hospital Central Militar, > Hospital
de Pediatria, Centro Medico Nacio-
nal Siglo XXI, ? Instituto Nacional de
Cancerologia

danip007 @hotmail.com

Objetivo. Se reporta caso clinico
de paciente con coagulacién in-
travascular diseminada asociado a
adenocarcinoma de pulmén tratado
con heparina de bajo peso molecu-
lar y transfusién de hemoderivados
con evolucién desfavorable.
Antecedentes. La coagulacién
intravascular diseminada es un
proceso patoldgico que se produce
como resultado de la activacion y
estimulacion excesiva del sistema
de la coagulacién y que ocasiona
microangiopatia trombética por
depésito de fibrina en la microcir-
culacién vy fibrindlisis secundaria.
Se presenta asociada siempre a una
serie de fenémenos patolégicos
definidos por ejemplo tumores s6-
lidos. Las manifestaciones clinicas
pueden incluir fenémenos trombo-
ticos y hemorragicos. El depésito de
pequefios trombos en la circulacién
conduce finalmente a disfuncién
organica multiple y en algunos
casos a la muerte.

Caso clinico. Femenino de 44
anos de edad con diagnéstico de
Adenocarcinoma moderadamente
diferenciado de pulmén con activi-
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dad metastdsica a nivel mediastinal,
cerebral (implantes a nivel temporal
derecho), y lesiones blésticas en
vertebras T8-T10 y L5-S1 sin datos
de compresién medular se manejé
con Radioterapia en columna dor-
solumbar 30Gy, se propuso manejo
con pemetrexed sin embargo previo
al inicio de tratamiento oncolégico
, presenté pérdida del estado de
alerta, desorientacion y cefalea
holocraneana. A la exploracién
fisica s6lo destacaba disartria y
desorientacion se realizé resonancia
magnética de craneo reportando
Lesiéon hemorrégica en el aspecto
lateral derecho de la rodilla del cuer-
po calloso. Imagen compatible con
evento isquémico en territorio de
ramas estriadas de la arteria cerebral
media izquierda. Llama la atencién
trombocitopenia que no se habia do-
cumentado anteriormente (plaquetas
25.0m/mm?d), fibrinégeno menor 35
g/dl dimero D 21705, tiempo de
trombina 28.5/14.3seg TTPa 32.5/28
seg TP 22.5/10.8seg INR 1.3 el fro-
tis de sangre periférica dacriocitos
1-2/C esquistocitos 2/c, trombo-
citopenia. Debido a la asociacion
trombohemorragica se sospecha en
coagulacioén intravascular disemina-
da (ISHT score 5puntos) se manejé
con transfusién de crioprecipitados,
aféresis plaquetarias y heparina de
bajo peso molecular, por parte de
oncologia se inicia pemetrexed,
con pobre respuesta al tratamiento.
Fallece secundario a progresién de
la enfermedad.

Conclusiones. La correccién inme-
diata de la causa es prioritaria, Si el
tratamiento es eficaz, la CID remiti-
ra rapidamente. Si la hemorragia es
grave, esta indicado el tratamiento
adyuvante de reemplazo con con-
centrados de plaquetas para corregir
la trombocitopenia y crioprecipita-
dos para reponer fibrindgeno. La
heparina es (til en el tratamiento de
la CID de lenta evolucién con trom-
bosis venosa o embolia pulmonar.
Desafortunadamente en el caso de
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nuestra paciente el pronéstico fue
desfavorable por las condiciones
oncoldgicas.

1316 Reaccion leucemoide en
paciente con cancer testicular.
Reporte de un caso

Barrera Carmona Claudia Cristi-
na, Pérez-Gémez Karen Daniela,
Lozano-Zavaleta Valentin, Rivas-
Vera Silvia

Instituto Nacional de Cancerologia
barreracristinamd@gmail.com

Objetivo. El objetivo es presentar el
caso de paciente oncolégico el cual
es valorado por la sospecha de neo-
plasia mieloproliferativa crénica,
sin embargo, este presenta reaccién
leucemoide de forma persistente
secundario a enfermedad de base
y mdltiples procesos infecciosos
asociados.

Antecedentes. Las reacciones
leucemoides son leucocitosis re-
activas donde se produce como
consecuencia de la presencia de
una infeccién activa con mayor
frecuencia o a tumor por produc-
cién de factores estimulantes de
colonias que actdan directamente
sobre la médula 6sea, por citocinas
circulantes.

Caso clinico. Masculino de 21 afios
de edad con antecedente de tumor
germinal de testiculo metastasico
con actividad en retroperitoneo,
pulmén e higado. Se solicita in-
terconsulta por esplenomegalia
de 4 meses de evolucién asociada
a leucocitosis persistente. A la
exploracion fisica paciente febril,
caquéctico, con palidez de conjun-
tivas, regular estado de hidratacién,
abdomen en batea, esplenomegalia
6 cm por debajo de reborde costal.
Llama la atencién presencia de sin-
drome derrame pleural izquierdo y
estertores diseminados sin integrar
sindrome pleuropulmonar. Biome-
tria hematica con leucocitos 56.6,
hemoglobina 9.4, hematocrito 27.8,
VCM 89.0, HCM 30.2, plaquetas

111, neutréfilos 94%, bandas 0, eo-
sindfilos 1%, linfocitos 2%. Ante la
sospecha de neoplasia mieloproli-
ferativa asociada se realiza aspirado
de médula ésea con celularidad del
100%, relacion mieloide/eritroide 6
al con infiltracion neoplasica por
proceso mieloproliferativo sugestivo
de leucemia granulocitica crénica,
sin incremento de blastos. Mielo-
fibrosis grado . Se realiza estudio
de citogénetica en blsqueda de la
translocacién BCR/ABL por FISH,
con reporte de marcador negativo.
El diagnéstico de LMC es sospe-
chado con los hallazgos tipicos de
médula dsea y sangre periférica y
confirmado por la demostracién
del cromosoma Philadelphia por
estudios citogenéticas adicionales
(FISH, el cual es negativo) o RT-PCR.
Paciente que durante evolucién
presenta progresion franca de enfer-
medad de base asociada a choque
séptico de origen pulmonar, quien,
finalmente fallece.

Conclusiones. Ante toda reaccién
leucemoide es necesario realizar un
diagnéstico diferencial con la mie-
lofibrosis con metaplasia mieloide
y los sindromes mieloproliferativos
crénicos, sobre todo con la leu-
cemia mieloide crénica, y con la
leucemia neutrofilica crénica asi
como buscar una causa secundaria.
Para ello debemos realizar frotis
de sangre periférica y examen del
aspirado biopsia de médula ésea
asi como estudios de citogenética
siendo ésta Gltima la de mayor
utilidad. Las causas mds frecuentes
incluyen infecciones graves, in-
toxicacién, neoplasias, hemorragia
grave y hemdlisis aguda. En nuestro
caso el estudio de médula 6sea y de
biologia molecular fueron negativos
para diagndstico de leucemia mie-
loide crénica.

1317 Experiencia con trasplante
haploidéntico en enfermedad
benigna hematoldgica en un centro
médico del noreste de México

Conzalez Maria Guadalupe, Baez
de la Fuente Enrique, Sandoval
Gonzalez Adriana, Staines Boone
Tamara, Garcia Campos Jorge,
Corolla Salinas Madia, Ling Sdenz
Juan Carlos

Hospital de Altas Especialidades
Médicas del IMSS Ndm. 25, Mon-
terrey, NL

lupygo@hotmail.com

Introduccion. El trasplante de cé-
lulas precursoras hematopoyéticos,
terapia curativa en ciertas enferme-
dades hematolégicas benignas sin
embargo, solo 30% de pacientes
cuentan con donador idéntico por
lo que ha sido necesario uso de
donadores familiares haploidén-
ticos. Presentamos la experiencia
con trasplante haploidéntico en 5
pacientes con enfermedad hema-
toldgica benigna

Objetivo. Utilizar como fuente de
obtencién de células hematopoyé-
ticas al padre biolégico utilizando
como regimen de profilaxis al EICH
ciclofosfamida en el dia +3 y +4,
acompanado de tacrolimus y mi-
cofenolato.

Material y métodos. Se realizaron
5 trasplantes haploidénticos, en
todos, la fuente de obtencién fue
su padre biolégico, y la recolec-
cion de la células se realizé por
via periférica, previa estimulacion
con factor de crecimiento de gra-
nulocitos macroéfagos. El régimen
de acondicionamiento fue BUCY
2 (Ciclofosfamida 120mg/kg/peso
en 2 dias y Busulfan 16 mg/kg en 4
dias y globulina antitimocito (GAT)
a 3 mg /kg / peso por 4 dias a 2
pacientes con sindrome de Wiskott
Aldrich, un paciente con inmuno-
deficiencia combinada severa, y un
paciente con aplasia de serie roja
con sobrecarga de hierro. En el pa-
ciente con aplasia medular severa
se utilizé ciclofosfamida 120 mg/kg/
peso, fludarabina 30mg/kg/peso /4
dias y GAT 3mg/kg/4dias. En todos
los pacientes se utilizé como profi-
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laxis del EICH ciclofosfamida 50mg/
kg/dia en los dias +3 y +4 ademas
de tacrolimus y micofenolato en
el dia +5

Resultados. De 5 pacientes, cuatro
estan vivos, un paciente con SWA
en su segundo trasplante injerto +
21, pero murié por complicaciones
relacionadas al TMO, tres quimeri-
sados 100%, el cuarto recuperado
al 100% en espera del quimerismo.
La paciente con aplasia de serie
roja tuvo falla a la primer infusién
se pas6 2x10° CD34 y el dia + 28
se realizé una segunda infusién
6x10°CD34, presentando citope-
nias, EICH piel grado | ameritado
uso de GAT y bolos de esteroide con
recuperacién hematoldgica, actual-
mente en dia +100 postrasplante
sin complicaciones. La cantidad
de células CD34en paciente SWA
fue de 27x10°CD34, en el dia
+30 inicié con crisis convulsivas
por absceso cerebral, resuelto
favorablemente, se encuentra en
el dia +240 sin tratamiento inmu-
nospresor sin complicaciones. La
paciente de SIDCS se infundieron
52x10° CD34 ella tuvo abscesos
bacterianos, actualmente en reso-
lucién dia +130, y aplasia medular
severa recibié 30x10°CD34 ,en el
dia + 21 con injerto de plaquetas,
leucocitos y reticulocitos 2.5% sin
complicacién.

Conclusiones. La utilizacién de
trasplante haploidéntico puede ser
utilizada en nuestro medio con
buenos resultados en enfermedades
hematolégicas benignas, en nuestra
experiencia esquemas de tratamien-
to intenso presentan prendimiento
adecuado y con baja tasa de injerto
contra huésped agudo o crénico.

1319 Trombocitopenia inmune
como sindrome paraneoplasico
en linfoma Hodgkin

Diaz Vargas Guillermo, Ramos Ena,
Gutierrez Serdan Ruth

Centro Oncolégico Estatal Issemym
ruth_gtz21@hotmail.com

Objetivo. Presentar el caso de un
paciente que se realiza diagnos-
tico de trombocitopenia inmune
primaria que durante su evolucién
se diagnostica linfoma.
Antecedentes. La trombocitopenia
inmune primaria es un desorden
autoinmune raro en linfoma de
Hodgkin, se menciona que este
puede preceder por meses a el
linfoma, sin embargo reportes
donde esta se puede presentar
concomitante e iniciarse como
la Gnica manifestacién previa,
comportandose como un sindro-
me paraneopldsico, sin embargo
como son casos aislados también
puede reportarse como asocia-
cion.

Caso clinico. Masculino de 58
ahos diabético tipo 2, presentd
epistaxis y petequias generaliza-
das en mayo del 2013 por lo cual
ingresa y se realizan estudios para
descartar causas secundarias las
cuales se reportan negativas (in-
munolégicos, virales, infecciones
y por tomografia no evidencia de
neoplasia), se maneja con esteroi-
de con respuesta sin embargo tres
meses posteriores presenta recaida
realizindose nuevamente estudios
los cuales son negativos, aspirado
de médula 6sea con datos compa-
tibles con destruccién periférica de
plaquetas, se realiza esplenectomia
como 2a linea de tratamiento, con
reporte de patologia de congestion,
presenté como complicacion neu-
monia intrahospitalaria, se realizan
estudios y documentan adenopatias
mediastinales, se toma biopsia con
reporte de hiperplasia folicular el
paciente con mejoria clinica y de su
cifra de plaquetas, presenta al mes
recaida y disminucién de la fuerza
muscular, se realiza nuevamente
tomografia con adenopatias y PET
CT positivo con SUV max 5.7 a nivel
retroperitoneal, se programa a LAPE
y se diagnostica linfoma de Hodgkin
celularidad mixta, se incia tratamien-
to con ABVD y el paciente presenté
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resolucion en la cifra de plaquetas y
en la debilidad muscular,

Conclusiones. El presente caso es
interesante ya que se reporta en la
literatura que la trombocitopenia
inmune primaria se presenta en 0.2
al 1% de los linfomas Hodgkin en
general precede a la enfermedad o
en el curso de la misma, sin embar-
go hay escasos reportes en los que
realmente se ha asociado como
paraneopldsico como en este caso,
esto puede deberse a desregulacion
en el sistema inmune, siendo que
con el tratamiento el paciente con-
trol la cifra de plaquetas y hasta el
momento no ha recaido.

1322 Microangiopatia trombética
en el paciente postrasplantado
renal: reporte de un caso

Aguilar Lépez Lilia Beatriz!, Rubio
Jurado Benjamin’, Borjas Gutiérrez
César’, Garcés Ruiz Oscar Miguel’,
Gonzélez Prieto Susana Gabriela’,
Macedo Reynada Jaime David?

' Centro Médico Nacional de
Occidente, Instituto Mexicano del
Seguro Social, 2 Instituto Mexicano
del Seguro Social
dave16z89@hotmail.com

Objetivo. Describir un caso de
microangiopatia trombdtica en el
contexto de trasplante renal.

Antecedentes. Las microangio-
patias tromboticas (MAT) son
trastornos oclusivos de tipo mi-
crovascular caracterizados por
agregacion plaquetaria sistémica o
intrarrenal con ruptura eritrocitaria
mecanica e isquemia en distintos
territorios con predominio a SNC.
Es comin la superposicion de
cuadros de SUH/PTT. El trasplante
de érganos sélidos es una causa
ampliamente documentada. El
cuadro caracteristico incluye trom-
bocitopenia, anemia hemolitica
microangiopdtica y elevacion de
DHL. La mortalidad a pesar del
tratamiento con recambios plasma-
ticos es elevada (10 al 20%) sobre
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todo en las primeras 48 horas de
instauracion del cuadro.

Caso clinico. Paciente femenino
de 23 anos de edad con enferme-
dad renal crénica de 5 afos de
evolucién. Recibe injerto renal
de donador vivo afectivo el 09 de
abril de 2016 el cual se realiza
sin incidentes o complicaciones
posquirdrgicas inmediatas. Recibié
inducciéon inmunolégica pretras-
plante con basiliximab. 48 horas
posteriores al evento quirlrgico
cursa con trombocitopenia pro-
gresiva con nadir de hasta 30 mil
células/microlL. Presenta ademas
anemia sin evidencia de foco
hemorragico, elevacion de DHL,
Coombs negativo, esquistocitos en
sangre periférica (3%), hipocom-
plementemia y presencia de crisis
convulsivas integrando diagnéstico
de microangiopatia trombética.
Se indican recambios plasmaticos
diariamente hasta lograr elevacién
de cifras plaquetarias > 150 000/
mclL, (recibiendo un total de 5) y
metilprednisolona. Ante la eviden-
cia de alteraciones neurolégicas se
programa iniciar el dia 15 de abril
Rituximab a dosis de 375 mg/m? /se-
mana, completando 4 dosis totales.
Presenta incremento de azoados
por lo que realiza biopsia de in-
jerto renal con reporte de rechazo
agudo. Dada la contraindicacién de
inhibidores de la calcioneurina se
decide iniciar timoglobulina a dosis
acumulada de 3mg/kg logrando res-
puesta al tratamiento. Se reportan
pruebas especiales negativas: toxina
Shiga, ADAMTS13 con actividad
normal, serologfas virales, SLA
negativos, s6lo con hipocomple-
mentemia persistente. Al momento
se encuentra en seguimiento con-
servando creatinina basal y niveles
plaquetarios éptimos.
Conclusiones. La combinacién de
anemia hemolitica microangio-
patica y trombocitopenia en un
contexto clinico como el postras-
plantado renal debe acompafiarse

de una actitud terapedtica precoz
en espera de la confirmacién de
la etiologia, debido a la enorme
mortalidad que el retrasar el trata-
miento pudiera implicar. Las claves
que orientan hacia el diagnéstico de
MAT son el hallazgo de esquistoci-
tos, elevacion de bilirrubinas séricas
con ausencia de haptoglobina séri-
cay resultados normales en el perfil
de la coagulacién con una prueba
de Coombs negativa. El recambio
plasmatico logra sobrevidas >85%
por lo que es la piedra angular del
tratamiento.

1326 Linfoma anaplasico

cutaneo primario tratado con
brentuximab vedotina, reporte de
caso y revision de la literatura
Chavez Trillo Carlos', Aguirre Sotelo
Jacqueline Paulina 2

! Christus Muguerza Hospital del
Parque, 2 Hospital Central del Esta-
do de Chihuahua

Objetivo. Paciente con diagndstico
de pc-ALCL, se le ofrece tratamiento
con Brentuximab vedotina, segin
los lineamientos y recomendacio-
nes de las guias de NCCN Clinical
Practice Guidelines in Oncology:
T-cell Lymphomas; evidenciando
favorable respuesta al mismo.

Antecedentes. La inmunoterapia
ofrece una terapia blanco efectiva
contra antigenos especificos y con
baja toxicidad sistémica, ofreciendo
adecuados resultados clinicos.

Caso clinico. Masculino de 51
afos, inicia en mayo 2016 presen-
tando lesién indurada, ulcerada,
de bordes elevados en pantorrilla
izquierda, con evolucién indolente
y progresiva, con dimensién de
5x7cm. En agosto 2016 acude con
dermatdlogo quien realiza biopsia
de piel, con reporte histopatolégico
de linfoma anaplasico de células
grandes, confirmado por inmu-
nohistoquimica. Posteriormente,
acude con hematdlogo quien rea-
liza aspirado de médula 6sea y

biopsia de hueso, sin evidenciar in-
filtracion, con estudios de extension
con PET-CT con reporte de actividad
en ganglio inguinal izquierdo; con-
firmando diagnéstico de linfoma
anaplasico cutdneo primario de
células grandes CD30+ (pc-ALCL)
con compromiso ganglionar regio-
nal. Se solicité inmunohistoquimica
para ALK, con resultado negativo.
Se decidi6 induccioén a la remisién
con Brentuximab vedotina, inician-
do tratamiento en octubre 2016 a
dosis de 1.8 mg/kg, ajustado a un
maximo de 150 mg, con ciclos cada
21 dias. Actualmente ha recibido 6
ciclos con buena respuesta, desa-
paricién de la lesion y cicatrizacién
de la misma.

Conclusiones. Los trastornos lin-
foproliferativos cutdneos primarios
de células T CD30+ son la segunda
forma mds comin de linfomas
cutdneos de células T. El pc-ALCL
representa el 8% de todos los ca-
sos de linfomas cutdneos, afecta
principalmente varones en la sexta
década de la vida. Se manifiesta
como un nédulo solitario o tu-
mores frecuentemente ulcerados,
el 20% de los casos presentan
lesiones miltiples, el 10% lesiones
extra cutaneas, incluyendo gan-
glios linfaticos; algunas lesiones
presentan remisién espontanea.
Histol6gicamente muestra un in-
filtrado circunscrito de células
linfoides con afinidad cuténea, con
mas del 75% de células grandes
CD30+ con apariencia anaplasi-
ca, pleomédrfica e inmunobldstica
que se extiende hacia la dermis
e hipodermis. Tiene un excelente
prondstico a pesar de tener frecuen-
tes recaidas. Para su diagndstico
requiere correlacién clinica, in-
munoldégica e histopatoldgica,
busqueda de ganglios regionales y
toma de biopsias, asi como estudios
de PET-CT. Segtln la NCCN Clinical
Practice Guidelines in Oncology:
T-cell Lymphomas, el algoritmo de
diagnéstico y tratamiento para pc-
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ACLC con ganglio regional ofrece
entre los esquemas de primera
Iinea Brentuximab vedotina <> RT;
este fairmaco ha resultado seguro y
efectivo como terapia para LCCT
CD30+ presentando tasa de res-
puesta del 73% en comparacién
con otros agentes.

1329 Mielofibrosis de alto riesgo
JAK-2 positivo

Guajardo Efrain Ernesto, Gonzalez
de la Rosa Andres, Razo Herndndez
Guastavo Eduardo

Centro Médico ISSEMYM Ecatepec
dr.e.guajardo@gmail.com

Obijetivo. Describir un caso clinico
de mielofibrosis de alto riesgo.
Antecedentes. La mielofibrosis,
neoplasia mieloproliferativa cré-
nica caracterizada por fibrosis de
la médula 6sea, esplenomegalia,
hematopoyesis extramedular, leu-
coeritroblastosis y ausencia de
cromosoma Philadelphia, mds
comin en adultos de 64 a 67 anos,
incidencia de 0.25/100000 anual
en los EU. Factores de riesgo son
las mutaciones del JAK2 (50-65%
de los casos), CALR (26-35%),
TET2 (17%); la patogenia se centra
en la desregulacién de las vias del
JAK-STAT lo que resulta en falta
de actividad en la tirosin cinasa
intrinseca, proliferacion celular y
resistencia a la apoptosis, ademas
de proliferacién de las células
hematopoyéticas. Clinicamente se
manifiesta con un sindrome cons-
titutivo, sindrome anémico ademas
de la presencia de hepatoespleno-
megalia. El diagndstico se realiza
con los tres criterios mayores de la
OMS mas la presencia de al menos
uno menor.

Caso clinico. Femenino 42 afios
inicia padecimiento en Agosto
del 2015 con fiebre de 40°C de
predominio nocturno, escalofrios,
malestar general, nadsea, vomito,
y pérdida de peso de 22 kg en 8
meses. A la exploracién con ta-

quicardia, palidez, deshidratacion
moderada, adenomegalia en regién
supraclavicular izquierda de 1.5
x 1.5 cm de consistencia hulosa,
movil no dolorosa, hepatomegalia
2-2-0. Laboratorios: leucocitos
2090, neutréfilos 700, linfocitos
600, hemoglobina 6.5 mg/dl, he-
matocrito de 21%, VCM de 92.5
fL, HCM de 28.6 pg, plaquetas de
139000, BUN 11 mg/dl, creatinina
0.65 mg/dl, acido drico 5.88 mg/
dl, bilirrubina total 0.80 mg/dl,
proteinas totales 5.4 g/dl, albimi-
na 2.7 g/dl, FA 80 U/L, DHL 334
U/L, Frotis de sangre periférica con
macrocitos, microcitos, eliptocitos
escasos, hipocréomica, plaquetas
grandes. Impronta ésea compatible
con hipocelularidad ++. Aspirado
de médula 6sea ““seco”. Biopsia
de hueso con hipocelularidad,
incremento en el tamafo de si-
nusoides, a expensas de sindrome
mieloproliferativo compatible con
mielofibrosis primaria, Ultrasonido
higado con cambios por proceso
parenquimatoso crénico, esple-
nomegalia, JAK-2 V617F positivo
con 55.17% del alelo detectado.
Fue tratada con hidroxicarbamida
y danazol presentando toxicidad
siendo suspendido, considerada de
alto riesgo haciéndola candidata a
tratamiento con Ruxolitinib.
Conclusiones. El paciente cumple
criterios de la OMS para mielofibrosis
primaria, de acuerdo al DIPSS-plus
con 5 puntos clasificandola en alto
riesgo con una supervivencia de
16 meses. Inicio tratamiento con
hidroxiurea con intolerancia. Se
detect6 JAK2 y se inici6 tratamiento
con Ruxolitinib primera linea de
tratamiento en el manejo de los
sintomas de acuerdo a la BCSH, que
estd relacionado a un incremento en
la sobrevida y disminucién de los
sintomas en pacientes con mielofi-
brosis de alto riesgo.

1330 Progresion de un mieloma
miiltiple no secretor a leucemia de
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células plasmaticas con expresion
fenotipica y molecular inusual
Fragoso Flores Jaime, Zamora Pérez
Elia, Pérez Solis D, Cabrera Garcia
Alvaro, Ayala Davila DT, Herndandez
Mendoza EA

Hospital Regional de Alta Especia-
lidad de Ixtapaluca

Objetivo. Describir un caso de MM
no secretor e inicialmente negativo
para delecién 13q, que progresa a
LCP con expresién fenotipica abe-
rrante de MPO y positividad para
delecién 13q.

Antecedentes. Entre 2 y 4% de
los pacientes con mieloma mdlti-
ple (MM) progresaran a leucemia
de células plasmaticas (LCP). El
diagnostico de LCP se basa en el
hallazgo de células plasmaticas
en sangre periférica por arriba del
20%. La expresion fenotipica de los
trastornos clénales de células plas-
maticas ha sido revisada en distintos
reportes de la literatura, en donde
la co-expresion de CD38 y CD138
es empleada para identificacién de
células plasmaticas, sin embargo
la LCP carece de expresién del
antigeno CD56 a diferencia del
MM, cominmente positivo. Se ha
detallado también la presencia
de los antigenos mieloides CD13
y CD117, y en ninguno de estos
reportes se describe positividad a
la mieloperoxidasa (MPO). Ha sido
descrito que la transformacion de
MM a LCP esta regulada por la pre-
sencia de variantes de nucledtido
Gnico (SNV) en estrecha relacién al
efecto represor y selectivo que ejer-
ce un tratamiento farmacoldgico
fallido pudiendo modificar el con-
texto genético de la enfermedad.
Caso clinico. Hombre de 47 afos,
con multiples lesiones liticas asf
como plasmocitoma frontal y man-
dibular. Al inicio Hb 9.5 g/dL,
leucocitos de 8*10°/microL, plaque-
tas 162*10°/microlL y calcio 11.3
mg/dL. Aspirado de médula dsea
(MO) con 50% de células plasmati-
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cas. Electroforesis e inmunofijacién
sin evidencia de proteinas mono-
clonales, cadenas ligeras libres
asi como relacion kappa/lambda
normales. Positivo para t(11;14)
y negativo para delecién 13q por
FISH. Hueso con infiltracién de
células plasmadticas neopldsicas
CD138, CD38, CD20 y cadenas
Lambda positivas. Inicia tratamiento
con ciclofosfamida, bortezomib y
dexametasona, sin evidencia de
enfermedad activa durante 1 afio
y medio. Recae con leucocitosis
de 52.4*10%microL, Hb 12.3 g/dL,
plaquetas 104*10%*/microl, identifi-
cando 41% de células plasmaticas
en sangre periférica (SP). Inmunofe-
notipo en MO CD45 tenue, CD138,
CD38, CD71, CD33 y MPO. Un
nuevo andlisis develé delecion
13q positiva en 21% de células en
SP. Se inicia tratamiento de rescate
con Ciclofosfamida, Carfilzomib,
Dexametasona.

Conclusiones. La expresion de an-
tigenos de linaje celular es esencial
tanto para establecer la pauta a
seguir durante un andlisis fenotipico
como para la interpretacién final
del mismo. El hallazgo de MPO
aberrante no estd descrito en LCP.
La delecién 13q positiva en un se-
gundo analisis sustenta la hipétesis
de que la transformacion es el resul-
tado de la seleccion de una clona
refractaria al tratamiento inicial.

1332 Reporte de caso de gemelas
monocigéticas discordantes para
hemofilia B grave a causa de una
mutacion nueva

Gutiérrez Eric’, Tiznado Garcia
Héctor Manuel?, Jaloma Cruz Ana
Rebeca3, Lara Navarro Irving Jair?,
Meléndez Aranda Lennon*, Medina
Lopez Yuliana Montserrat®, Medina
Lépez Yuliana Montserrat®

' Hematélogo Pediatra. Hospital
Starmédica, Mérida, Yucatan, 2
Adscrito al Servicio de Hematologia
Pedidtrica, Hospital de Pediatria
Centro Médico de Occidente, IMSS.

Guadalajara, Jalisco, * Divisién de
Genética, Centro de Investigacion
Biomédica de Occidente, IMSS.
Guadalajara, Jalisco, * Doctorado
en Genética Humana, Centro
Universitario de Ciencias de la
Salud, Universidad de Guadalaja-
ra; Division de Genética, Centro
de Investigacién Biomédica de
Occidente, IMSS. Guadalajara, Ja-
lisco, 5 Residente de Hematologia
Pediatrica, Hospital de Pediatria
Centro Médico de Occidente, IMSS.
Guadalajara, Jalisco.

Objetivo. Describir caso clinico
con mutacién nueva.
Antecedentes. Hemofilia B es
deficiencia del factor IX(FIX) de
coagulacién, se origina por muta-
cién en el gen F9 del cromosoma
X; siendo los varones generalmente
afectados y las mujeres portadoras
asintomaticas. Una mujer puede
manifestar hemofilia debido a una
monosomia del X, mutaciones
homocigéticas en el gen F9, hete-
rocigotos compuestos (productos de
madre portadora y padre afectado)
o0 presentar un sesgo extremo en la
inactivacion del X sano, resultando
en la expresion del alelo afectado.
Se presenta el caso de gemelas
monocigéticas producto de em-
barazo monocorial biamniético;
una presenta hemofilia B grave
con manifestaciones hemorragicas
musculoesqueléticas; en tanto que
su gemela es asintomatica.

Caso clinico. Previo consenti-
miento se realizé revision del caso
y se obtuvo muestra de paciente
para realizar cariotipo del cultivo
de linfocitos y tincién con bandas
GTG, obtencién de DNA para de-
terminar el patrén de inactivacion
del X por el ensayo de PCR del gen
del receptor androgénico humano
(HUMARA) para su analisis auto-
matizado por ensayo fluorescente
en secuenciador ABI Prism 310 de
AppliedBiosystems. Se identificé
la mutacién mediante estudio de

secuenciacion de nueva generacion
con equipo de lllumina. Se consulté
la identificacién de la mutacién
en bases de datos F9-SNP-NCBI,
CHAMP-Hemophilia-NCBDDD-
CDC y Factor IX VariantDatabase.
Femenino de 3 afos 4 meses de
edad, sin antecedentes de hemofilia
B; inicid a los 8 meses de edad con
hemartrosis de rodilla izquierda
tratada con cirugia por sospecha
de artritis séptica, presentd choque
hipovolémico en postquirdrgico
inmediato, se encontrd FIX:C 0.9%;
posteriormente presentd 7 eventos
de hemartrosis. Actualmente con
artropatia en rodilla izquierda,
TTPa >75 segundos conforme al
testigo. Cariotipo normal 46, XX,
delecién de T en codén 168 del
gen F9 ocasionando codén de
paro, con pérdida del 78% de la
proteina normal. Fue informativa
para HUMARA, y al igual que su ge-
mela idéntica, ambas mostraron un
patron de lyonizacién aleatorio no
sesgado. Se confirmé en las bases
de datos que la mutacién detectada
no ha sido descrita en la literatura.
Conclusiones. Se identific6 una
mutacién no reportada previamente
y condicionante de la forma severa
del padecimiento, la cual no explica
sus manifestaciones hemorragicas;
ya que, aunque la mutacién en un
alelo conduce a la ausencia del FIX,
se esperaria que la expresion del
alelo sano fuera capaz de lograr la
hemostasia. Se sugiere un mosaicis-
mo en inactivacién del cromosoma
X que determina un sesgo extremo
en células hepaticas y la expresion
preferencial del alelo afectado.

1333 Paciente con LMC en
segunda crisis blastica linfoide,
manejado de manera exitosa con
tcph y dasatinib

Gudino Ericka Fabiola, Delgado
Lépez Nancy

Hospital de Especialidades, Centro
Médico Nacional SXXI IMSS
fabis41@hotmail.com
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Objetivo. Mostrara la evolucién
exitosa de un paciente con LMC
en segunda crisis bldstica linfoide
manejado con Dasatinib y TCPH
Antecedentes. La LMC en crisis
blastica se caracteriza por la pre-
sencia de mas de 20% de blastos,
linfoides en un 25% de los casos.
Asociada a cambios genéticos
adicionales.

Caso clinico. Masculino de 35
anos inicia en noviembre 2014 con
cefalea, dolor abdominal, nausea,
diarrea. BH inicial Hb 15.2 d/dL,
leucocitos 106 mil, neutrdfilos 0,
plaquetas 173 mil, DHL 1119.
FSP: Patrén leucoeritroblastico.
AMO: Heterogéneo, blastos 2%,
baséfilos 4%. USG abdominal con
Bazo de 18 cm. Ingresa por SMP en
estudio, iniciandose citorreduccién
con Hidroxiurea. 11 Nov 2014 con
BCR-ABL 302.87% IS concluyén-
dose LMC. El 2 Dic 2014 inicia
Imatinib 400 mg /dia, alcanzando
al 16 de diciembre 2014 respuesta
hematolégica, control BCR-ABL del
2 de Junio de 2015 en 274.56% IS
(Sin respuesta). Clinicamente con
astenia, adinamia, fiebre. FSP: 60%
de blastos linfoides. AMO: 90% de
blastos linfoides, encontrdndose
en crisis blastica. El 10 de Junio
2016 inicia Dasatinib 100 mg/dia,
estudio de mutaciones con Y253H.
Se afadié PDN 100 mg/dia por 42
dias. Y posteriormente INF 90 mcg
¢/3 semanas. En septiembre 2015
AMO en RC, Cariotipo 46 XY,
BCR-ABL 1-29 % IS concluyéndose
segunda fase crénica 20 Noviem-
bre 2015 acude por gingivorragia,
documentandose citopenias, dan-
dose soporte transfusional y factores
estimulantes, posteriormente obser-
vandose leucocitosis. FSP con 90%
de blastos linfoides. AMO: 83%
de blastos linfoides encontrandose
en crisis blastica. Se inicia manejo
con dexametasona + Dasatinib. Y
posteriormente fase IA R-HCVAD,
suspendiéndose rituximab por
reaccion adversa, alcanzando RC.

Continuando fase IB-HCVAD, hasta
IIA HCVAD. Sin infiltracién a SNC.
En febrero de 2016 se encuentra do-
nador relacionado HLA 10/10; al no
haber contraindicacién paraTCPH,
se decide el mismo. Acondiciona-
miento con BUCY. Infusién de CPH
el 10 de Marzo 2016 con cuenta
4.9 x105 con injerto mieloide dia
+12. Continuando seguimiento por
CE. En abril 2017 reinicia Dasatinib
50 mg con incremento posterior a
100 mg, recibiendo profilaxis con
ciprofloxacino hasta dia 100, in-
munosupresién con micofenolato,
ciclosporina hasta el 14 de abril
2016. 21 junio 2016 con carioti-
po 46 XY, BCR-ABL: ND En julio
2016 cistitis hemorragica y EICH
hepatico manejado con esteroide.
6 Diciembre de 2016. BCR ABL:
ND, 6 diciembre 2016 46 XY (20
metafases), EICH hepatico.
Conclusiones. Actualmente se
encuentra respuesta molecular
profunda a un afo de TCPH, con
pocas complicaciones asociadas
al mismo.

1338 Presentacion morfologica
atipica de leucemia
promielocitica. Reporte de un
caso y revision de la literatura
Fragoso Flores Jaime, Zamora Pérez
Elia, Cabrera Garcia Alvaro, Ayala
Davila DT, Herndndez Mendoza EA
Hospital Regional de Alta Especia-
lidad de Ixtapaluca

Objetivo. Describir un caso de LPA
tipo M3y, CD117 negativo/HLA-DR
positivo, t(11;17) positiva.

Antecedentes. La leucemia pro-
mielocitica aguda (LPA) representa
cerca del 25% de las leucemias mie-
loides agudas en América Latina.
Existen dos variantes morfolégicas,
hipergranular (M3) y microgra-
nular (M3v); esta Ultima es poco
frecuente y suele confundirse con
leucemia mielomonocitica (M4).
Fenotipicamente mas del 94% son
positivas para el antigeno CD117 y
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arriba del 90% son negativas para
HLA-DR. Poco mas del 97% de
los casos presenta translocacion [t]
(15;17), la cual confiere susceptibi-
lidad al tratamiento farmacolégico
convencional, mientras que cerca
del 3% de los pacientes expresan
la proteina quimérica ZBTB16/RA-
Ralpha;, resultante de la t(11;17) y
son resistentes al tratamiento.
Caso clinico. Masculino de 40 afios
con cefalea persistente, equimosis
en brazo derecho y lesién infiltrativa
en paladar. Se documenté anemia,
trombocitopenia y 89.2*10° leu-
cocitos/mL con 71% de blastos de
aspecto mielomonocitico. En el
aspirado de médula ésea se obser-
varon células con caracteristicas
similares a las de sangre periférica.
El inmunofenotipo mostré 96%
de blastos mieloides CD117 vy
CD34 negativos con CD36, CD64
y HLA-DR heterogéneos. En la to-
mografia se observaron imagenes
hiperdensas en regién frontal lado
derecho sugerentes de infiltracion
leucémica. No fue posible realizar
puncién lumbar. Al cuarto dia in-
trahospitalario presenté hematoma
parenquimatoso derecho y hernia-
cion uncal, falleciendo al quinto
dia. Dos dias posteriores al deceso
el reporte de la RT-PCR puso de
manifiesto la t(11;17) confirmando
el diagnostico de LPA.
Conclusiones. Distintos reportes
describen la LPA atipica como
una leucemia M3y, con un patrén
de expresion antigénica inusual y
una translocacién poco frecuente.
En una serie de 20 casos con LPA
M3v se observé CD117+ en 100%
y ninguno HLA-DR+. En otra serie
con 16 casos de LPA M3y, 12 fueron
positivos para CD117 y solo 1 para
HLA-DR. La expresién del antigeno
CD36 no ha sido descrita en ningtin
reporte de LPA. La combinacién
de CD36 y CD64 se emplea para
la identificacién de leucemia con
diferenciacién monocitica. A pesar
de su baja frecuencia la t(11;17)



Revista de

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

s6lo ha sido descrita en LPA con
expresion fenotipica habitual.
Este caso confirma que puede
presentarse la t(11;17) en una LPA
con caracteristicas morfolégicas
y fenotipicas similares a leucemia
mielomonocitica, lo cual debe
tomarse en cuenta al diagnéstco
para no retrasar el tratamiento. El
comportamiento fatal se asocia
al retraso en el reconocimiento
morfolégico de la enfermedad, a
la alteracién genética responsable
de la clonalidad y a la resistencia
farmacoldgica.

1344 Anemia grave subita no
hemolitica como manifestacion
inicial de hipotiroidismo primario
autoinmune

Cabrera Garcia Alvaro, Zamora Pé-
rez Elia, Balderas Delgado Carolina,
Fragoso Flores Jaime, Pérez Solis D,
Herndndez Mendoza EA

Hospital Regional de Alta Especia-
lidad de Ixtapaluca

Objetivo. Describir un caso de MM
no secretor e inicialmente negativo
para delecién 13q, que progresa a
LCP con expresion fenotipica abe-
rrante de MPO y positividad para
delecién 13q.

Antecedentes. Entre 2 y 4% de
los pacientes con mieloma multi-
ple (MM) progresaran a leucemia
de células plasmdticas (LCP). El
diagnéstico de LCP se basa en el
hallazgo de células plasméticas
en sangre periférica por arriba del
20%. La expresion fenotipica de los
trastornos clonales de células plas-
madticas ha sido revisada en distintos
reportes de la literatura, en donde
la co-expresion de CD38 y CD138
es empleada para identificacion de
células plasmaticas, sin embargo
la LCP carece de expresion del
antigeno CD56 a diferencia del
MM, comiinmente positivo. Se ha
detallado también la presencia
de los antigenos mieloides CD13
y CD117, y en ninguno de estos

reportes se describe positividad a
la mieloperoxidasa (MPO). Ha sido
descrito que la transformacién de
MM a LCP esta regulada por la pre-
sencia de variantes de nucleétido
Gnico (SNV) en estrecha relacion al
efecto represor y selectivo que ejer-
ce un tratamiento farmacolégico
fallido pudiendo modificar el con-
texto genético de la enfermedad.
Caso clinico. Hombre de 47 afos,
con multiples lesiones liticas asi
como plasmocitoma frontal y man-
dibular. Al inicio Hb 9.5 g/dL,
leucocitos de 8*10%*/microL, plaque-
tas 162*10%microlL y calcio 11.3
mg/dL. Aspirado de médula ésea
(MO) con 50% de células plasmati-
cas. Electroforesis e inmunofijacion
sin evidencia de proteinas mono-
clonales, cadenas ligeras libres
asi como relacion kappa/lambda
normales. Positivo para t(11;14)
y negativo para delecién 13q por
FISH. Hueso con infiltracion de
células plasmaticas neoplasicas
CD138, CD38, CD20 y cadenas
Lambda positivas. Inicia tratamiento
con Ciclofosfamida, Bortezomib y
Dexametasona, sin evidencia de
enfermedad activa durante 1 afio
y medio. Recae con leucocitosis
de 52.4*10%microL, Hb 12.3 g/dL,
plaquetas 104*10%*/microl, identifi-
cando 41% de células plasmaticas
en sangre periférica (SP). Inmunofe-
notipo en MO CD45 tenue, CD138,
CD38, CD71, CD33 y MPO. Un
nuevo andlisis develé delecién
13q positiva en 21% de células en
SP. Se inicia tratamiento de rescate
con ciclofosfamida, carfilzomib,
dexametasona

Conclusiones. La expresion de an-
tigenos de linaje celular es esencial
tanto para establecer la pauta a
seguir durante un andlisis fenotipico
como para la interpretacion final
del mismo. El hallazgo de MPO
aberrante no estd descrito en LCP.
La delecién 13q positiva en un se-
gundo andlisis sustenta la hipétesis
de que la transformacion es el resul-

tado de la seleccion de una clona
refractaria al tratamiento inicial.

1347 Remision espontanea (RE)
de leucemia aguda mieloide
(LAM): reporte de caso

Cruz Rico Jorge!, De la Cruz-
Castillejos Juan Carlos?,
Herndndez-Ferndandez Cecilia?

! Hospital Judrez de México, 2 Resi-
dente de Medicina Interna, Hospital
Judrez de México

Objetivo. Presentar el caso de
una paciente que logra remisién
espontdnea de LAM vy analizarlos
mecanismos que inducen ésta, di-
versos y parcialmente mediados por
fenémenos inmunoldgicos.
Antecedentes. La RE de LAM
involucra la desaparicién parcial
o completa de la leucemia sin tra-
tamiento dirigido para ejercer una
influencia sobre la enfermedad.
El conocimiento de los mecanis-
mos subyacentes de la RE puede
proporcionar pistas para uso de
quimioterapia, terapia dirigida o
nuevos enfoques terapéuticos.
Caso clinico. Mujer de 43 afios de
edad. Inici6 tres meses previos con
sindrome anémico, cefalea, fiebre
intensa, disminucién de peso y de
la fuerza. En la exploracion fisica se
observé palidez, discreta ictericia,
hepatomegalia dolorosa y se corro-
boré fiebre. La biometria hemdtica
mostro leucocitosis 137,000/mL, la
mayoria neutrdfilos y blastos mieloi-
des, plaquetas 7,000 y hemoglobina
3.4, por lo que al ingreso requirié
terapia transfusional. El aspirado
de médula ésea (MO) mostré 84%
de blastos mieloides y ausencia de
megacariocitos. Inmunofenotipo
positivo para CD15 (67%), CD33
(97%), CD 64 (42.4%) y mielopero-
xidasa (71.3%). Cariotipo normal.
Se demostré neumonia sin germen
aislado, por lo que recibi6 tratamien-
to antibidtico. En la etapa de mejoria
se intenté quimioterapia pero la
paciente desarrollé neutropenia fe-
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bril, leucocitos 800, neutréfilos 120,
linfocitos 570, monocitos 20, LUC
80, hemoglobina 9.6, hematocrito
27.4, plaquetas 17,000, aislando
Acinetobactar baumanii sensible
a amikacina. Un mes después del
ingreso, al encontrarla afebril, re-
cuperada, sin infeccion se realizé
aspirado de MO, observando celu-
laridad incrementada, sin blastos,
en remisiéon completa (RC). La RC
se mantuvo hasta por tres meses
mas, sin quimioterapia a solicitud
de paciente y familiares, hasta que
se presenta con dolor 6seo y 90%
de blastos en MO, caracteristicas
iguales a las de la médula inicial,
cuatro meses antes.

Conclusiones. La RE de LAM es un
evento raro, desde 1878 se han re-
portado pocos casos, habitualmente
de corta duracién (promedio 7.7
meses), los menos con remisién
duradera e incluso citogenética. Los
mecanismos que inducen la RE son
diversos y parcialmente mediados
por fendmenos inmunolégicos,
observando una asociacién entre RE
en LAM con transfusién sanguinea
y/o infecciones concomitantes.
La principal asociacién es con
infecciones bacterianas, ya que
se observa elevacion del factor de
necrosis tumoral alpha, interleucina
2 e interferén, asi como aumento
en la poblacién de células natural
killer y células T citotéxicas. En
relacién a la transfusién sanguinea
posiblemente ocurran mecanis-
mos similares a los descritos en el
efecto injerto contra leucemia en
pacientes trasplantados de células
hematopoyéticas. Hasta el mo-
mento ninguna de las teorias se ha
demostrado.

1351 Leucemia de células
plasmaticas con infiltracion
pulmonar y alteraciones
citogenéticas infrecuentes.
Presentacion de un caso

Rivera Salgado Irene’, Ramirez
Salinas Carmen Margarita?, Lopez

Quintanilla Sandra Luz?, Hernandez
Sanchez Merit del Carmen?, Sauce-
do Montes Eric Eduardo?, Barrios
Herndndez Irma Leticia?, Cepeda
Vargas Ernesto?, Martinez Pérez Le-
ticia?, Gonzalez Rodriguez Karina?
" Hospital Central Sur de Alta Espe-
cialidad Pemex, 2 Hospital Regional
Pemex Cd. Madero

Objetivo. Describir un caso clinico
de baja incidencia.
Antecedentes. La leucemia de
células plasméticas (LCP) es una
variante rara y agresiva de mieloma
caracterizada por la presencia de
células plasméticas en sangre pe-
riférica. Representa 2-4% de todos
los casos de mieloma mudltiple. Se
clasifica como primaria cuando
la encontramos en pacientes sin
diagnéstico previo de mieloma
o secundaria en aquellos con
mieloma en recaida o refractario.
La incidencia de LCP primaria se
estima en menos de 1 caso/mill6n
y es una entidad clinico-patoldgica
con hallazgos citogenéticos y
moleculares diferentes. El curso
clinico es agresivo con remisiones
y supervivencia cortas pese al uso
de esquemas de quimioterapia
intensivos y trasplante de células
progenitoras hematopoyéticas
Caso clinico. Masculino de 74
anos que presento pérdida de peso
de 10 kilogramos en un mes con
lesiones purpdricas y hemoptisis
escasa por lo que se hospitalizé
durante 14 dias presentando fiebre
y neumonia nosocomial. Se recibié
en Hematologia con pancitopenia
y se identificaron 30% células
plasméticas en sangre periférica. El
AMO hipercelular con 95% de cé-
lulas plasmadticas. La citometria de
flujo identific6 poblacién anormal
linfoide CD 20++ en el 90% de la
poblacién, CD38++ en el 100% y
negativo para CD2, 3, 5,7, 10, 19,
34, 117, HLA-DR y MPO. Biopsia
de MO con celularidad del 90%,
CD138 en 95% de la poblacién y
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CD56 en 70%, con CD20+ en 5%
y CD23 negativo. Proteinas totales
de 8.7 g/dl, globulinas 5.6 g/dl e
inmunoglobulina G de 2927 mg/
dL. Pico monoclonal de 2.8 g/dI
con inmunofijacién positiva para
proteina monoclonal IgG kappa,
cadenas ligeras en suero kappa
de 1265 (3-19.4 mg/L) y relacion
kappa/lambda 111.36 (0.26-1.65
mg/L). Serie 6sea metastasica sin le-
siones liticas. Calcio sérico normal
y deshidrogenasa l4ctica elevada.
Cariotipo en MO 46-55,XY,add(1)
(p22),+3,+9,+11,+11,-
13,+14,+15, add (17)(p11.2),
+18, +19,+ 21, +1-2mar,
12-106dmin[cp4]. Fue sometido
a broncoscopia y en el extendido
del cepillado bronquial tefiido con
Wright se observaron abundantes
células plasméticas de aspecto
inmaduro. Inicié tratamiento con
ciclofosfamida/dexametasona y al
dia +8 presento fiebre, celulitis de
ambos miembros tordcicos, aisla-
miento de E coli en hemocultivo
y deterioro de sus condiciones
generales que condicionaron la
muerte al dia +15

Conclusiones. Se concluye que el
curso clinico agresivo y con infil-
traciéon pulmonar no habitual, se
relaciona a las alteraciones citoge-
néticas complejas, principalmente
a la presencia de double minutes
(dm) que son pequenos fragmentos
extracromosémicos de DNA que se
reportan con mayor frecuencia en
tumores s6lidos y escasos reportes en
leucemia mieloide aguda, promielo-
citica, mielomonocitica, mieloide
crénica y mielodisplasicos.

1354 Anemia perniciosa: un reto
en pediatria

Restrepo Ruiz Carlos Eduardo,
Castillo Martinez lo Daiela, Velds-
quez Marmolejo Lizette, Moreno
Gonzélez Aida Mashenka

Hospital Infantil de México Fede-
rico Gémez

cares027 @yahoo.com
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Obijetivo. Describir las caracters-
ticas clinicas de los pacientes con
diagnéstico de anemia perniciosa
atendidos en el Hospital Infantil de
México Federico Gomez, manifes-
taciones al diagnéstico, evolucion
y respuesta al tratamiento.
Antecedentes. La anemia perni-
ciosa es la causa mds comin de
anemia megaloblastica en adultos.
Sin embargo, la deficiencia de
vitamina B,, es una condicién rara
en nifos, y lo es alin mas cuando
es secundaria a la presencia de an-
ticuerpos contra el factor intrinseco.
Los sintomas iniciales en este grupo
de edad pueden ser inespecificos
(hiporexia, vomito, falla del me-
dro), orientar hacia otras etiologias
y preceder a las manifestaciones
hematoldgicas caracteristicas de la
enfermedad, por lo que en muchos
casos es necesario un alto indice
de sospecha. Entre estos, los neu-
rolégicos cobran gran importancia
pues sin tratamiento oportuno las
secuelas motoras y cognitivas pue-
den ser irreversibles.

Caso clinico. Resultados. Reporta-
mos 6 casos, 5 de sexo femenino y
1 de sexo masculino, con edades
entre los 10 afios y los 10 meses al
momento del diagndstico. En 3 de
ellos no se consider6 inicialmente
una deficiencia de vitamina B12.
4 de ellos debutaron con altera-
ciones neurolégicas (66%) y 2 con
manifestaciones gastrointestinales
(33%), uno con anemia hemoli-
tica dentro de una condicién de
autoinmunidad con desarrollo de
anticuerpos anti Fl, y las demas con
alteraciones hematolégicas clasicas
como pancitopenia y/o anemia
macrocitica arregenerativa. Asi, los
hallazgos laboratoriales mas fre-
cuentes fueron anemia macrocitica
arregenerativa (66%), pancitopenia
(50%), 100% con niveles bajos
de vitamina B, y positividad para
anticuerpos contra el factor intrin-
seco. Cuentan ademads con estudio
por aspirado de médula 6sea con

los hallazgos caracteristicos des-
critos en la literatura (cambios
megaloblasticos, diferencias en la
maduracién citoplasma/nicleo, po-
lisegmentacion de neutrdfilos, etc).
Todos recibieron tratamiento de
reemplazo con vitamina B,, a una
dosis de 1,000ug cada dia por una
semana, cada semana por un mes
y posteriormente cada mes, con lo
cual se logré remisién completa de
los cambios hematolégicos en los 6
pacientes, remisién de los sintomas
gastrointestinales y casi completa
de los signos neuroldgicos.

Conclusiones. Se corrobora la
heterogeneidad fenotipica de la
enfermedad, que en algunos casos
exige una alta sospecha diagnésti-
ca, que permita a su vez un inicio
precoz del tratamiento, indispen-
sable para mejorar el prondstico
a corto y largo plazo de los nifos
afectados. La poca frecuencia
de la enfermedad en nifios hace
necesario estudios colaborativos
multicéntricos que permitan evaluar
las medidas terapéuticas actuales.

1355 Neoplasia de células
dendriticas blasticas
plasmocitoides (NCDBP) CD4+,
CD56+, MPO positivo sin
involucro cutaneo asociada a
tratamiento quimioterapéutico
previo

Cabrera Garcia Alvaro, Zamora
Pérez Elia, Balderas Delgado Ca-
rolina, Fragoso Flores Jaime, Pérez
Solis D, Ayala Davila DT, Hernandez
Mendoza EA

Hospital Regional de Alta Especia-
lidad de Ixtapaluca

Objetivo. Describir la evolucién de
un caso de NCDBP con positividad
en la expresion de Mieloperoxidasa,
secundario a tratamiento quimio-
terapéutico previo por cancer de
mama.

Antecedentes. La neoplasia
de células dendriticas bldsticas
plasmocitoides (NCDBP), inicial-

mente [lamado linfoma de células
Natural Killer blasticas, ha sido
ampliamente descrita como una
neoplasia hematolégica agresiva
derivada de precursores de células
dendriticas plasmocitoides y ca-
racterizada por la coexpresion de
CD4 y CD56, en un 50% las célu-
las tumorales son CD68+ sin otros
marcadores de linaje especificos. Se
ha reportado una incidencia global
extremadamente baja (0.44% de las
hemopatias malignas y 0.7% de los
linfomas cutdneos), con involucro
cutdneo en el 70% de los casos
y una minorfa muestra solamente
comportamiento leucémico. Se
han descrito casos con expresion
de marcadores mieloides como
CD33, pero no de mieloperoxidasa.
El pronéstico es pobre y la mayoria
responden temporalmente a esque-
mas de quimioterapia disenados
para neoplasias linfoides.

Caso clinico. Mujer de 35 afos
con antecedente de cdncer de
mama tratada con quimioterapia
(antraciclinas) y radioterapia cua-
tro afios antes de su ingreso. Inicia
con hiperpolimenorrea, palidez
y plenitud postprandial temprana
de tres semanas de evolucién, a
la exploracién fisica hepatoesple-
nomegalia y sin lesiones cutaneas.
Los laboratorios iniciales mostraron
pancitopenia (4.2 g/dL hemoglobi-
na, 26 x10%L plaquetas, leucocitos
2.6 x10%L, neutrdfilos absolutos
0.9 x10%L). Biopsia de médula 6sea
hipercelular con infiltracién masiva
por células neoplasicas CD68+,
S100+, CD117-, CD79a-, CD4+,
CD56+, CD1a-, CD34+, MPQO posi-
tivo intenso y difuso. No fue posible
realizar CD123. Recibi6 tratamien-
to con esquema de quimioterapia
intensiva (H-CVAD + Bortezomib)
e integré remisién completa a las 4
semanas. Durante el segundo ciclo
de quimioterapia desarrollé neu-
tropenia profunda, fiebre y choque
séptico sin respuesta a manejo de
reanimacion.
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Conclusiones. La positividad a mie-
loperoxidasa ha sido usado como
criterio para descartar la NCDBP,
sin embargo, cada vez existe mds
informacién acerca de esta enfer-
medad y ha habido intentos por
establecer criterios diagndsticos ob-
jetivos debido al reducido niimero
de pacientes reportados, la diferente
presentacién clinica y la variabili-
dad de expresién de marcadores de
las células tumorales. Presentamos
un caso de NCDBP con presen-
tacion inicial leucémica MPO+,
que respondié adecuadamente a
la induccién con bortezomib y
quimioterapia intensiva.

1361 Enfermedad voluminosa en
mediastino, como presentacién
extramedular de mieloma
muiltiple sistémico: reporte de un
caso y revision de literatura
Pardo Escobedo Maria Gabriela,
Diaz Robles Noé Rogelio

IMSS

gaba_pardo@hotmail.com

Objetivo. Presentacién de caso
atipico de mieloma miiltiple sinto-
matico con actividad extramedular
ganglionar voluminosa en medias-
tino.

Antecedentes. El mieloma mul-
tiple es una neoplasia de células
plasmaticas clonadas que presenta
aproximadamente 13 % de las
neoplasias hematoldgicas, una tasa
de incidencia de 6-8 personas por
100,000 habitantes/afio y edad de
presentacién mayor en la séptima
década de vida. Las presentaciones
clinicas habituales por orden de
frecuencia: anemia, enfermedad
renal y lesiones 6seas. La manifesta-
cién clinica extramedular se define
como plasmocitoma de tejidos
blandos 6 infiltracién por células
plasmaticas de un sitio anatémico
distante a médula ésea y secundaria
a diseminacion sanguinea, siendo
rara; al momento del diagnéstico
se ha reportado en un porcentaje

no mayor a 8% y los sitios mds
comunes son higado, piel, sistema
nervioso central, liquido pleural,
rinén, ganglios linfaticos y pan-
creas. Una revision de 1027 casos
realizada por Kyle R.A et al en 2003
report6é afeccion en adenopatias
en 1% con tamafo no mayor de
3cm. Por lo que esta presentacion
es muy rara.

Caso clinico. Masculino de 56 afos
con hallazgo de ensanchamiento
mediastinal durante valoraciéon
preoperatoria para cirugia electiva
de rodilla por artropatia secundaria
a traumatismo en marzo 2014.
La tomografia contrastada inicial
con conglomerado ganglionar
en mediastino anterior de 10 x
20cm - adenopatia de 2 x 1T cm
supraclavicular derecha. Se realizé
biopsia de ganglio supraclavicular
derecho en agosto 2014 e inmuno-
histoquimica neoplasia de células
plasmaticas sin observar expresién
de CD20y Ki67 de 5% compatible
con plasmocitoma (se descarté
también MW). Principales carac-
teristicas al diagnéstico: Hb 10.8g/
dl, GB 7.800/mmc, neutréfilos
5.100/mmc, linfocitos 1.900/mmc,
monocitos 0.600/mmc, plaquetas
343.000/mmc, células plasmaticas
en médula 6sea 15%, calcio 8.0
mg/dl, creatinina 1.0mg/dl, 1gG
4.9 gr/dl, gammaglobulina 51.5%,
albimina 2.7 g/dl, Inmunofijacién
IgG-Kappa detectada, mdltiples
lesiones liticas en arcos costales
bilateral, B2 microglobulina 7.98
mg/dl. EstadiolSS II. Fue tratado
con talidomida/dexametasona/
ciclofosfamida, completé 6 ciclos
cada 28 dias. Se documenté en
TAC contrastada regresién com-
pleta de mediastino voluminoso,
y muy buena respuesta parcial
por reduccion del mas de 90%
de proteina M. En mayo 2015 se
document6é nuevamente creci-
miento mediastino anterior en TAC
contrastada de control. Logré SLP
11 meses.
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Conclusiones. El mieloma mdltiple
con afeccién ganglionar volumino-
sa como enfermedad extramedular
es raro. En la bibliografia sélo se
reporta afeccién ganglionar en gan-
glios no mayores a 6 cm sélo en un
2% y en enfermedad con progresion
y/6 refractaria. Este caso es el prime-
ro reportado como manifestacién
clinica inicial en mieloma maltiple
sintomatico.

1364 Leucemia de células
peludas: presentacion tipica de
una enfermedad poco comiin
Pérez Eduardo, Sanchez Silvia
Berenice, Cdzares David, Aranda
Alejandra, Ojeda Juan, Amador
Fabian

Hospital Regional de Alta Especia-
lidad del Bajio
lalo.medicina@gmail.com

Objetivo. Presentar el caso de un
paciente con un sindrome linfo-
proliferativo con diagnéstico final
de tricoleucemia y tratamiento de
primera linea.

Antecedentes. La leucemia de
células peludas (tricoleucemia) es
una enfermedad linfoproliferativa
crénica de células B, pertenece a
la familia de linfomas no Hodgkin
de bajo grado, representando el
2% de las leucemias en general.
Las manifestaciones clinicas mas
frecuentes incluyen esplenomegalia
en el 96% de los pacientes y panci-
topenia, con infiltracion de células
con prolongaciones citoplasmaticas
en médula 6sea, bazo e higado. El
diagnéstico se realiza por criterios
morfolégicos y de inmunofenotipo,
siendo clave el diagnéstico preciso
ante la alta respuesta a tratamiento
con analogos de purina (pentosta-
tina y cladribina).

Caso clinico. Paciente masculino
de 49 afios sin antecedentes patol6-
gicos. Inicié en diciembre de 2016
con sindrome anémico, pérdida de
peso no intencionada, sin fiebre.
Acudié a revision médica identi-
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ficandose en estudios paraclinicos
pancitopenia y esplenomegalia. Fue
referido a este hospital, con estudios
de laboratorio que reportaron he-
moglobina de 6.9 g/dl, leucocitos
de 1240 10A3/uL, neutrdfilos 200
10A3/uL y plaquetas 37 10173/
uL. Se realiz6 aspirado de médula
6sea el cual resulté hipocelular,
con algunos linfocitos. La biopsia
de hueso mostré mielofibrosis y
el inmunofenotipo concluyé tri-
coleucemia, con células malignas
3.82%, CD19+, CD20++, CD22+.
CD25+, CD79b+, CD11c+, CD25+,
CD45+++, CD49d+, CD123++,
HLA-DR+, cariotipo normal. Se
indicé tratamiento con analogo de
purinas, cladribina durante 7 dias,
presentando neutropenia profunda
y fiebre y brinddndose tratamiento
con ureidopenicilina por 7 dias sin
identificar foco infeccioso. Requirié
apoyo con factor estimulante de co-
lonias de granulocitos y transfusion
de hemocomponentes por sindrome
anémico.

Conclusiones. Este caso constituye
la presentacion clinica tipica de un
padecimiento poco frecuente, con
una prevalencia desconocida en
nuestro medio. Existen pocas series
de casos publicadas en nuestro pas,
las cuales muestran concordancia
con la literatura mundial en cuanto
a los signos y sintomas mas frecuen-
tes y la respuesta al tratamiento. En
este paciente se logré el diagndstico
oportuno al identificarse inmunofe-
notipo de células B y antigenos
especificos de células peludas,
brinddndose manejo de primera
[inea con cladribina, cuyo meta-
bolito activo acttia incorporandose
a las bases nitrogenadas del ADN
interrumpiendo la elongacién y re-
paracién de la cadena. El esquema
de quimioterapia ha demostrado
remisién completa en mas del 85%
de los casos, con sobrevida global
de 75-87% a 12 afios, mismo que
ha mostrado superioridad compara-
do con esplenectomia e I[FN-alpha.

1367 Presencia de autoanticuerpo
anti E sin desarrollo de hemdlisis
en paciente pedidtrico con
sindrome de Di George. Reporte
de un caso

Vorher Angelica, Restrepo Ruiz
Carlos Eduardo, Velazquez Mar-
molejo Lizette, Moreno Gonzalez
Aida Mashenka, Castillo Martinez
lo Daiela

Hospital Infantil de México Fede-
rico Gémez
dravorherm@gmail.com

Objetivo. Dar a conocer un caso
poco frecuente de la presencia de
autoanticuerpos anti e sin que el
paciente muestre datos de hemdlisis
y el manejo dado con plasmaféresis
en un paciente con Sindrome de
Di George

Antecedentes. Los aloanticuerpos
que reconocen a los antigenos Rh
usualmente son isotipo 1gG vy se
identifican mediante la prueba in-
directa de la antiglobulina (prueba
de Coombs). En las personas con
el fenotipo Rh nulo (-D-) producen
un anticuerpo particular: anti-Rh29,
anti-Rh17 (anti-RhCcEe), anti-D,
anti-C; o bien, una mezcla de anti-
cuerpos. El anti-e es el segundo en
frecuencia, pues aproximadamente
10 a 30 % de la poblacién muestra
el antigeno e. Los autoanticuerpos
anti-Rh usualmente reaccionan a
37°C y estan presentes en el 80
% de los pacientes con anemia
hemolitica autoinmune. Frecuen-
temente tienen especificidad antiRh
y pueden no reaccionar con eritro-
citos con Rh nulo. Los pacientes
con Sindrome de Di George son
particularmente vulnerables a pade-
cimientos autoinmunes secundarios
a hipoplasia de timo y disfuncion
del sistema inmunolégico. La pri-
mera linea de tratamiento para
anemia hemolitica autoinmune son
los corticoesteroides con los que la
mayoria de pacientes responden.
Caso clinico. Estudio descriptivo,
retrospectivo de un caso. Se revi-

s6 detalladamente el expediente
del paciente desde su ingreso al
hospital y se describe la evolucién
del mismo durante su hospitali-
zacién, cirugia y las consultas de
revision existentes al momento.
Se describe el caso de un paciente
de 3 afos de edad con diagnéstico
de tetralogia de Fallot y delecion
22q11 (sindrome de Di George) que
ingres6 para correccion quirdrgica
de cardiopatia, reportandose en el
pre quirdrgico incompatibilidad a
todos los paquetes globulares con
prueba de Coombs directo positivo
secundario a autoanticuerpo contra
la subunidad e del antigeno Rh, sin
datos bioquimicos de hemélisis,
manejandose con esteroide via
oral y plasmaféresis, disminuyendo
titulacién en prueba de Coombs
posterior a este procedimiento.
Conclusiones. La presencia de
autoanticuerpos anti e es poco
frecuente y se presentan prin-
cipalmente en pacientes con
antecedentes transfusionales po-
sitivos, aunque nuestro paciente
no habia sido transfundido si tiene
diagnéstico de sindrome de Di
George, el cual se relaciona con
el desarrollo de enfermedades
autoinmunes. Nuestro paciente
con incompatibilidad a todos los
paquetes globulares sin embargo,
llama la atencién que no present6
manifestaciones clinicas ni bioqui-
micas de hemdlisis. Se dio manejo
con corticoesteroides sin tener res-
puesta por lo que se di6 manejo
con plasmaféresis resultando en
disminucién de titulaciones de la
prueba de Coombs.

1371 Anemia aplasica asociada a
lupus, entidad poco documentada
en la literatura anglosajona,

en una paciente con lupus
eritematoso generalizado y
mucormicosis rinosinusal
Amador Medina Fabiin, Cazares
David, Ojeda Tovar Juan, Sanchez
Campos Silvia Berenice
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Hospital Regional de Alta Especia-
lidad del Bajio

Objetivo. Reportar un caso de
paciente femenina con lupus erite-
matoso generalizado, mucormicosis
rinosinusal y anemia aplasica aso-
ciada a lupus

Antecedentes. En una bdsqueda
electrénica en MEDLINE de enero
de 1975 a diciembre del 2013.
Se documentaron 26 casos de
Anemia aplasica asociada a LEG.
La etiologia de AA no es clara, se
ha considerado hipoproduccién
de la MO por reaccién de drogas,
infeccion viral o autoinmunidad, sin
embargo, se sugiere la participacion
de autoanticuerpos y disregulacion
de los linfocitos By T

Caso clinico. Femenina de 25 anos,
con artritis simétrica de pequenas y
grandes articulaciones, de un ano de
evolucion, Sindrome consuntivo, fie-
bre, Ulceras orales, caida de cabello,
petequias, y equimosis espontaneas.
Hb 6.3 g/dL,1.0, Leucocitos 1.0 x 10°
plaquetas 1000. ANAs con patrén
homogéneo 1:1280, anti DNA 1:80,
Ac anti RO positivo. C3:88, C4:8. Se
diagnosticé LEG, tratada con Pred-
nisona y Cloroquina. Hospitalizada
por fiebre y neutropenia. En aborda-
je diagndstico, Biopsia aspiracion de
Médula 6sea, hallazgos de aplasia
medular con infiltracion, de células
linfoides maduras. Complicada con
lesién puntiforme en region maxilar
superior derecha, de 3x2cm con
centro necrolitico y bordes regulares.
TC SNP, sinusitis maxilo-etmoidal
derecha aguda. Muestra directa tin-
cién con KOH, reporte de Micelio
Hialino macrosifonado, cenocitico,
dicotomizado; cultivo mucoral.
Conclusiones. La AA asociada a LEG
es una entidad poco documentada
en la literatura anglosajona.1 Las
caracteristicas de médula 6sea en
LEG, han sido examinadas en pocos
estudios. Voulgarelis et al., estudié a
40 paciente con pancitopeniay LEG
encontrando aumento del niimero

de células plasmaticas y células
TCD4 junto con un alta expresion
de interleucina- 6 se correlacioné
con niveles de anticuerpos anti-
ADN de doble cadena.2 Se han
documentado 24 casos de murcor-
micosis asociados a enfermedades
autoinmunes de los cuales 20 (83%)
se asociaron a LEG. Entre los 20 pa-
cientes con LEG, 12 (60%) tuvieron
un desenlace fatal. La presentacion
clinica mas frecuente es rinosinusal,
y los factores de riesgo asociados son
la leucopenia, hipocomplemente-
mia y uso de esteroides.

1374 Plasmocitoma traqueal
como manifestacion inicial de
mieloma miiltiple
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Berenice
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lidad del Bajio
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Objetivo. Presentar el caso clinico
de paciente con Plasmocitoma Tra-
queal como manifestacién inicial
de Mieloma Mdltiple
Antecedentes. Los plasmocitomas
extramedulares son neoplasias de
células plasmaticas localizadas
en tejidos diferentes al hueso.
Constituyen del 3-5% de todas
las neoplasias de este tipo de
células. Los mas afectados son
hombres y la edad al diagnésti-
co es alrededor de los 55 afios.
Aproximadamente el 80% de los
plasmocitomas extramedulares
aparecen en el tracto respiratorio
superior, orofaringe, nasofaringe,
laringe y senos paranasales. Sitios
inusuales son tracto digestivo,
vejiga, ganglios, mama, piel,
glandula parétida y sistema ner-
vioso central. El plasmocitoma
extramedular se puede encontrar
de manera aislada o asociado con
mieloma mdltiple.
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Caso clinico. Femenino de 20 afios
de edad con antecedente de neu-
monia adquirida en la comunidad
(NAC) complicada que requirié de
Intubacién orotraqueal a los 15 afos
de edad. Inicié su padecimiento
actual en Julio del 2016 al presentar
cuadro clinico de NAC complicado
con Intubacién orotraqueal durante
10 dias y Traqueostomia. Se solici-
t6 Broncoscopia Diagndstica por
sospecha de estenosis traqueal sin
embargo los hallazgos fueron una
tumoracién subglética con obstruc-
cion del 80% que ameritd cirugia,
se realizd reseccion traqueal con
Reporte Histopatolégico de Plasmo-
citoma con restriccién de cadenas
kappa en Traquea, recibié Radiote-
rapia con 4500 cGy en 25 sesiones
a region cervical. Estudios de labo-
ratorio con hemoglobina 14.1 mg/dl,
leucocitos 5.71x10%, creatinina 0.6
g/dl calcio 9.1 mg/dl, albdimina de
4.1 mg/dl, B2-microglobulina 3845
mg/L. Electroforesis de proteinas e
inmunofijacién en suero y orina po-
sitiva con componente Monoclonal
de tipo IgA kappa con 2830y 1050
respectivamente. Biopsia y aspira-
do de médula ésea sin infiltracion
de células plasmaticas. Serie 6sea
metastdsica con lesiones liticas en
craneo con mieloma mdltiple esta-
dio clinico ISS 1 Durie-Salmon 1A
como conclusién diagnéstica.
Conclusiones. El manejo adecuado
de plasmocitoma extramedular con
mieloma multiple es contraversial, el
curso clinico es a menudo agresivo,
se asocia con progresién temprana
y sobrevida corta. La respuesta a
quimioterapia convencional, ta-
lidomina o terapia a dosis alta es
deficiente. La radioterapia local en
combinacién con dexametasona es
el tratamiento para control local,
lenalidomida y bortezomib tienen
tasas de respuesta altas sin embargo
no hay estudios prospectivos ade-
cuados para guiar el tratamiento
inicial del plasmacitoma extrame-
dular con mieloma muiltiple.



