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CASOS CLINICOS

R-001(003)

CASO DE LEUCEMIA PROLINFOCITICA T (LPL-T)
DE RAPIDA EVOLUCION EN PACIENTE

Siffredi V'; Pianni C'; De La Vega Elena D';
Raillon M'; Antonione F'; Chialvo L'

"Hospital Italiano de Rosario

LPL-T, variante poco frecuente de los sindromes linfoproliferativos
cronicos, con prondstico pobre, curso clinico agresivo y superviven-
cia global corta. El uso del anticuerpo monoclonal anti-CD52, Ale-
mtuzumab, mejora la sobrevida. La edad mediana de presentacion
es de 61 aflos, predomina en hombres. Un 15% se los pacientes son
asintomaticos al momento del diagnostico, y esta fase indolente puede
extenderse a varios aflos. Sin embargo, la progresion es inevitable y
rapida cuando se produce. Clinicamente presenta hepatoesplenomega-
lia, linfadenopatias, infiltracion en piel, edemas periféricos, derrames
pleuroperitoneales y afectacion del SNC. Cursa con leucocitosis (>
90% prolinfocitos), anemia, trombocitopenia y anomalias cromoso-
micas recurrentes en el cromosoma 14 en el 75% de los casos. La su-
pervivencia a 5 afios es del 21%. Hay poca informacion con respecto
a los factores pronodsticos, el predictor mas importante es la respuesta
al tratamiento con Alemtuzumab.

Presentamos el caso de una mujer de 41 afios cursando 34 semanas
de gestacion, derivada por leucocitosis (28.500 GB-80%L).Citome-
tria de flujo de sangre periférica CD3+, CD4-, CD8+. Se controla con
examen fisico hemograma hasta la cesarea. Se realiza PAMO obser-
vando: medulograma con infiltrado linfocitario. Inmunomarcacion:
CD5+, CD20-, CD3+, CD30-, CD 138-, EMA-, cadenas liviana kappa
y lambda -. Permanece asintomatica y con parametros de laboratorios
normales hasta 5 meses de la primer consulta, cuando alcanza 68.000
globulos blancos (90%L) esplenomegalia, rash maculopaular en tron-
co que se extiende a abdomen y MMII, y trombosis venosa profunda
poplitea. Evoluciona desfavorablemente, sin respuesta al Alemtuzu-
mab. Presentamos este caso por lo inusual que resulta la enfermedad,
la edad de presentacion y por su rapida evolucion a fase sintomatica.

R-002(013)

TAPONAMIENTO CARDIACO

EN LINFOMA DE HODGKIN
D’Alvia N'; Avila G'; Sanguinetti E';
Guazzaroni C'; Leal M'; Reynoso M'
'Hospital Santojanni

Introduccion: El derrame pericardico en Linfoma de Hodgkin (LH)
tiene una frecuencia del 5%, usualmente se presenta de manera asin-
tomatica. Sin embargo, el taponamiento cardiaco como presentacion
inicial en dicha patologia es extremadamente raro. Se reportaron po-
cos casos en la literatura, lo que motiva la presentacion de un pacien-
te masculino que consultd a nuestro servicio. Caso clinico: Paciente
masculino de 26 afios con reciente diagnéstico de LH clasico variedad
esclero nodular, Cotswolds estadio II B que consulta por disnea CF
III. Al examen fisico, se constatd hipotension arterial, ingurgitacion
yugular y ruidos cardiacos hipofonéticos. Se realiza ECG y ecocar-
diograma que evidencia derrame pericardico severo con signos de
taponamiento cardiaco. Requirié internacion en UCO con realizacion
de pericardiocentesis con débito de 1 litro de aspecto quiloso. Perma-
necid con drenaje durante 6 dias. El resultado de anatomia patologica
evidencid abundantes linfocitos y macrofagos. Realizo tratamiento
con 6 ciclos de ABVD, obteniéndose remision completa del linfoma,
sin recurrencia del derrame pericardico. Por hallazgo tomografico se
observa una imagen de aspecto quistico en mediastino pre vascular, en
plan quirurgico diagnostico de probable parasitosis. Conclusiones:
La causa mas frecuente de taponamiento cardiaco espontaneo es la in-
vasion neoplasica. La afectacion pericardica es de alrededor del 21%
de los pacientes con cancer; los tumores asociados son pulmoén, mama,
melanoma y linfoma. El LH variedad esclero nodular se relaciona a
derrame pericardico asintomatico, sin embargo, el taponamiento car-
diaco es infrecuente.

PANCREATITIS AGUDA ASOCIADA A R-003(023)
MERCAPTOPURINA EN PACIENTES PEDIATRICOS CON LLA

Romero C'; Bacciedoni V'; Guitter M?; Felice M?
'Hospital de Pediatria Alexander Fleming, *Hospital de Pediatria Juan P. Garrahan

Introduccién: La leucemia linfoblastica aguda (LLA) es la enfermedad maligna mas fre-
cuente en pediatria y su sobrevida ha mejorado con el avance en los protocolos quimiote-
rapicos y el soporte clinico. La pancreatitis aguda (PA) es una complicacion clinica severa
infrecuente, especialmente relacionada con la administracion de L-Asparaginasa (L-Asa). La
6-mercaptopurina (6MP) es un pilar fundamental de la mayoria de los protocolos internacio-
nalesy se utiliza en varias etapas del tratamiento. Raros casos de PA asociados al uso de 6MP
en nifios con LLA han sido reportados. Objetivo: Describimos dos casos de PA secundaria
a 6MP en nifios con LLA, su manejo y la evolucion de los mismos. Resultados:Paciente 1:
Ambos episodios de PA se presentaron mientras la paciente recibia 6MP como tratamiento:
el primero se sospechd que la causa de PA eran las altas dosis de MTX, pero los valores de
amilasa y lipasa se mantuvieron elevados luego de la su suspension, durante la administracion
de 6MP. El segundo episodio ocurri6 en la semana 2 del mantenimiento cuando la paciente
recibia s6lo 6MP (50mg/m2/dia) por lo que se sospecha la toxicidad secundaria a este agen-
te. Luego de la resolucion de la PA, reinicia mantenimiento rotacional semanal obviando la
semana de 6MP/MTX. Durante el mismo no presento toxicidad relevante. La paciente se en-
cuentra actualmente +66 meses en remision completa, con excelente calidad de vida. Paciente
2: En el dia +66 del Protocolo IB aumentado ocurrié el primer episodio de PA y se asocia a
L-Asa. Se suspende dicha quimioterapia. En la semana 5 del mantenimiento, experimenta
un segundo episodio de PA recibiendo s6lo 6MP, se sospecha la toxicidad secundaria a este
agente. Luego de la resolucion de su PA, reinicia la terapia de mantenimiento con dosis de
6MP a 25 mg/m2 y el dia 7, MTX 20 mg/m2/semana. Se adiciona allopurinol 50 mg/m2/
dia. Actualmente se encuentra en la semana 26 de mantenimiento con valores hematologicos
adecuados de mielosupresion y sin nuevo episodio de PA. Comentario: Presentamos dos
nifias con LLA que experimentaron episodios repetidos de PA asociados con 6MP. Aunque la
PA es mas frecuentemente producida por otros agentes quimioterapicos como la L-Asa y los
corticoides, la 6MP debe ser considerada como la causa de PA en estos pacientes, ya que el se-
gundo episodio en ambas pacientes ocurri6 sin la administracion de L-Asa. Esta toxicidad de
la 6MP estaria asociada a variaciones genéticas individuales (haplotipos HLA-DQA1*02:01-
HLA-DRB1*07:01). El mantenimiento rotacional puede incrementar el riesgo de toxicidad.
Si bien en la paciente 1 este tratamiento fue bien tolerado y actualmente se encuentra libre de
enfermedad. En la paciente 2 se adicioné allopurinol en combinacion con dosis reducida de
6MP. La 6MP se metaboliza en 6 metilmercaptopurina (toxicidad hepatica) y 6 Tioguanina
(6TG) (mielosupresion-eficacia clinica). El allopurinol, inhibidor la xantino-oxidasa, altera el
metabolismo de la 6MP en favor de la 6TG. Aumento plasmatico de este metabolito permiten
adquirir el nivel de supresion de leucocitos y neutréfilos necesarios, lo cual es importante para
reducir el riesgo de recaida. Conclusion: 1- La 6MP debe ser considerada como la causante
de PA en casos inusuales. 2- Es posible continuar la administracion de 6MP durante el trata-
miento con el agregado de allopurinol.

MIELOMA MULTIPLE ATIPICO EN PRESENCIA
DE DOS PARAPROTEINAS HOMOGENEAS

Richard M'; Martinez N'; Gonzalez L!
'Hospital San Martin

R-004(025)

Objetivo: Discernir la presencia de dos paraproteinas que resultan de una corrida electroforética en
un paciente que consulta por anemia. Materiales y Métodos: Paciente de 72 afios, sexo masculino,
diabético tipo I ¢ HTA, que consulta por sindrome anémico normocitico normocrémico de cuatro
meses de evolucion. Sin evidencias de complicaciones 6seas y lumbalgia ausentes. Cuba electroforé-
tica y electroforesis capilar (CAPILLARYS-SEBIA). Densitometro Citocon. Contador Hematologico
Sysmex XS 1000i. Cobas C311 autoanalizador de quimica. Dosaje por Inmunoturbidimetria Kappa-
Lamda, IgG, IgA e IgM y betta-2- microglobulinas. Inmunofijacion electroforética automatica con gel
de agarosa (HYDRASYS). Estudio de Médula Osea y Biopsia. Inmunofenotipo por Citometria de
flujo. Resultados: Al inicio el paciente presenta: Proteinas Totales: 10,1 g/dL, Albumina 3,82 g/dL y
Globulinas 6,29 g/dL. Urea 63 mg%, Creatinina 1,13 g%, Calcemia 9,20 mg/dL, Acido Urico. 8,29
mg/dLBetta-2-microglobulinas 4,1 mg/L. Proteinuria: 153,5 mg/24hs. Dosaje Inmunoglobulinas en
mg/dL: IgA 26 (V.R. 69-490 ), IgG 6525 (V.R. 710-1540) e IgM 337 (V.R. 37-200). Corrida Electrofo-
rética: Se observa una banda monoclonal en gamma media en presencia de otra condensacion proteica
homogénea. Inmunofijacion Electroforética en suero: presenta dos bandas proteicas homogéneas, una
corresponde a IgG lambda y la otra a [gM lambda; en orina no muestra bandas de precipitacion homo-
génea kappa-lambda. PMO: Infiltracion por células plasmaticas 28%. Biopsia: Se destaca infiltracion
de células plasmaticas de tipo maduro que representan un 50% de la celularidad, expresa CD138 y
cadenas livianas intracitoplasmaticas lambdas, siendo negativo para kappa. Neoplasia Clonal de Células
Plasmaticas. Post tratamiento CYBOR-D de 12 ciclos: Proteinas Totales: 7,2 g/dL, Albumina 4,4 g/dL
y Globulinas 2,8 g/dL. Urea 35 mg%, Creatinina 0,96 g%, Calcemia 9,43 mg/dL, Acido Urico: 4,97
mg/dL. Dosaje Inmunoglobulinas en mg/dL: IgA 24 (V.R. 69-490 ), IgG &51(V.R. 710-1540) e [gM
557 (V.R. 37-200), kappa: 38 mg/dL y Lambda 307 mg/dL. Relacion: 0,12 Corrida Electroforética: Se
observa una banda monoclonal en gamma media en presencia de otra condensacion proteica homogé-
nea. Componente M: 0,95 g/dL. Inmunofijacion Electroforética en suero: presenta dos bandas proteicas
homogéneas, una corresponde a IgG lambda y la otra a IgM lambda. PMO: Infiltracion por células
plasmaticas 3%. Inmunofenotipo: Escasos plasmocitos CD138 positivos sin anomalias. Linfocitos B
clonales 1,5% de la serie con CD5/CD10/CD23 todos negativos. Actualmente: Proteinas Totales:8,57 g/
dL, Albumina 4,35 g/dL y Globulinas 4,22 g/dL. Urea 38mg%, Creatinina 0,80 g%, Calcemia 9,08 mg/
dL, Betta-2-microglobulinas 3,0 mg/L. Dosaje Inmunoglobulinas en mg/dL: IgA 23 (V.R. 69-490 ), IgG
2369 (V.R. 710-1540) e IgM 924 (V.R. 37-200), Kappa 27 mg/dL y Lamda 698 mg/dL..Corrida Electro-
forética: Se observa una banda monoclonal en gamma media en presencia de otra condensacion proteica
homogénea. Componente M 2,55 g/dL pudiéndose dosar un segundo componente M de 0,31 g/dL.
Inmunofijacion Electroforética en suero: presenta dos bandas proteicas homogéneas, una corresponde a
IgG lambda y la otra a IgM lambda.Conclusion: El paciente es diagnosticado como mieloma multiple
algG estadio IT A al inicio. Se pudo observar que la IgG responde positivamente al tratamiento llegando
a valores normales; sin embargo la I[gM aumentd progresivamente, evidenciandose la presencia de otra
patologia clonal asociada. Se descarté E. de Waldestrom y Sindrome linfoproliferativo por presentar
biopsia e Inmunofenotipo con predominante infiltracion de células plasmaticas. Al encontrarnos con
una IgG e IgM aumentada sin inmunoparesia estamos en presencia de un mieloma biclonal.
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CASOS CLINICOS

R-005(033)

LEUCEMIA LINFOBLASTICA B
DEL ADULTO CD19 NEGATIVA

Peiia M'; Gilli V?; Palacios M'
'Academia Nacional De Medicina, *Hospital San Martin

Introduccion: El antigeno CD19 es un marcador caracteristico de la serie linfoide B, ex-
presado a lo largo de la ontogenia B, desde los precursores més inmaduros hasta las células
plasmaticas. Se utiliza basicamente en la identificacion de esta progenie en neoplasias agu-
das y cronicas, en los estudios de inmunofenotipificacion por citometria de flujo. Objetivo:
Diagnéstico de LLA-B por citometria de flujo en dos casos CD19 negativos. Materiales y
meétodos: Se realizo la inmunomarcacion de muestras de médula ésea de 2 pacientes adultos,
provenientes del litoral argentino, con diagnostico presuntivo de LA. El panel de anticuerpos
monoclonales incluy6 anticuerpos monoclonales contra los antigenos CD45, CD13, CD11b,
CD19 (clones HIB19 y SJ25C1), CD20, CD10, CD33,CD15, CD34, CD117, HLA-DR, CD4,
CDg, CD3, CD7, CD56, CD64, CD14, CD36, CD71, CD38 y CD58 en membrana y TdT,
IgM, MPO, CD3, CD22 y CD79a en citoplasma. La adquisicion se realizo en un citometro de
flujo FACScan (Becton Dickinson, San Jose,CA), y el analisis de los datos con el programa
PAINT-A-GATE (BD).

CASO I CASOTI

EDAD/ SEXO 75 a, masculino 50 a, masculino

Antecedentes clinicos | HTA, FAC, Hipotiroidismo HIV+ en tratamiento

Astenia, distencion abdominal sin organomegalias
ni adenopatias

Pérdida de peso, astenia, fiebre nocturna y

sintomas poliadenopatias y hepatoespelnomagalia

71000 GB, > 80% de blastos, Hto 19, Plaquetas | 92540 GB, > 80% de blastos, Hto 26,

Laboratorio 112000, LDH 687, Calcemia N Plaquetas 8000, LDH 1402, Calcemia N

R-006(036)

LA REPROGRAMACION METABOLICA DE LAS
CELULAS DE LLC PERMITE SU SUPERVIVENCIA EN
HIPOXIA Y MODIFICA LA POTENCIA DE DROGAS
CITOTOXICA SEGUN EL ESTADIO DE LA ENFERMEDAD

Kornblihtt L'; Lombardo T? Gil Folgar M?; Duran T3;
Castro Martinez D'; Altube A'; Cabral C*; Maigua G5 Blanco G?

'Div Hematologia, Hospital de Clinicas (UBA), “Instituto de Estudios

de Inmunidad Humoral (IDEHU-CONICET-UBA), *Clinica Médica,
Hospital de Clinicas (UBA), “Dpto Patologia, Hospital de Clinicas (UBA),
’Div Citogenética, Hospital de Clinicas (UBA)

Introduccion: Las células de LLC (cLLC) son capaces de recircular a través de sangre periférica, ganglios linfaticos y médula
osea. Las regiones pseudofoliculares de los ganglios y la médula osea donde se alojan son especialmente hipoxicas en com-
pd.mcmn con la sdngre periférica. Recientemente se demostrd que las cLLC circulantes podrian tolerar la hipoxia mediante la
En estas podrian modificar su sensibilidad a drogas citotoxicas debido a la activacion de
respuestas de estrés celular como la mitofagia, la biogénesis mitocondrial y actividad del proteasoma. Objetivo: Estudiamos
en 2 pac. con LLC en diferente estadio (bajo riesgo Rai(0)/ Binet A (BR-A) y riesgo intermedio Rai (LII)/Binet B (RI-B)) la
tolerancia a la hipoxia y la potencia citotoxica de farmacos dirigidos a apoptosis mitocondrial (trioxido de arsénico, ATO),
sistema ubiquitina-proteasoma (MG132), autofagia y mitofagia (vincristina, VCR) y biogénesis mitocondrial (VPA). en forma
individual y combinada. Metodologia: Se ot ¢LLC de sangre periférica por centrifugacion en gradiente de ficol, en
pac. con LLC y linfocitosis (> 80% células CD23+CD5+CD19+) y se incubaron con ATO, VPA, VCR, y MG132 en forma
individual o combinada por 72h. Para la exposicion a hipoxia (02 < 1%) se utilizo una camara MIC-101 (95% Ny 5% CO2).
Se evalud la viabilidad por citometria de flujo con FDA y P1. Se calculé la cc. con efecto medio citotoxico (EC50) de los farma-
cos individuales y combinados y el indice de combinacion (CI) por el método Chou-Talalay (CI1 antagonismo). Resultados:
Tanto las cLLC de BR-A como las de RI-B tuvieron una viabilidad > 90% después de 72h en hipoxia. En las cLLC de RI-B
la combinacion ATO+VPA fue sinérgica en normoxia (CI=0.701) pero antagonica en hipoxia (CI=1.589). La combinacion

80% de células de gran tamafio y complejidad inter-
na baja/regular, que expresan CD45+, CD3d+++,
CDI13+/-CD15+/-, CD123+/- y HLA-DR++.
Negativas para CD19, C10 y CD20,

70% de células de gran tamafio y complejidad inter-
na baja/regular, que expresan CD4S+, CD3d++/,
CD13+/-CD15+/-, CD123+/- y HLA-DR++. Nega-

CMF B ootivas pars tivas para CD19, CDI10 y CD20,
p asa p P En citoplasma positivas para CD22 (dim)/TdT/
€D22 (dim)/TdT/CDT9a, ‘ .
CD79, negativas para [gM, CD3 y MPO. LLA-
negativas para [gM, CD3 y MPO, B (proB)
LLA-BI ( pro B) P
Protocolo GATLA a mitad de dosis por edad y
i fragilidad del paciente
EVOLUCION Tuvo IC, bacteriemia por pscudomona, ACY hemorragico, muerte

respondiendo bien al tratamiento ATB.
Sigue en tratamiento quimioterdpico

Conclusiones: Los dos casos estudiados fueron diagnosticados como LLA-BI, con expresion
de antigenos mieloides aberrantes, basados en la expresion de los antigenos CD79a, CD22
y el CD58 en las células leucémicas. Los casos LLA-B 19 negativas son extremadamente
raros, encontrandose menos de diez casos publicados en la bibliografia cientifica. El des-
conocimiento de la existencia de estos casos puede llevar a un mal diagnostico en estas
entidades no comunes.

ATO+VPA+VCR fue sinérgica en normoxia (CI=0.90) pero parcialmente antagonica en hipoxia (CI=1.432). Sin embargo, se
incremento la potencia individual de las cuatro drogas bajo hipoxia en comparacion con normoxia (ATO 2.14 uM / 1.38 uM;
VPA 5.14 mM/1.73 mM; VCR 0.25 uM/0.19 uM ; MG132 7.12 uM/0.54 uM; EC50 normoxia/hipoxia, respectivamente). La
combinacion VPA+VCR fue muy sinérgica tanto en normoxia como en hipoxia a niveles altos de efecto citotoxico (CI=0.593
y CI=0.647 normoxia vs hipoxia para EC75). Luego del estudio, el paciente RI-B fue tratado con clorambucil y rituximab
(6 ciclos), observandose una respuesta hematologica completa, pero sin modificacion del tamaio de las adenomegalias luego
de 8 meses de seguimiento. En las cLLC de BR-A en normoxia, la interaccion de ATO+VPA fue antagonica (CI=1.389),
ATO+VPA+VCR fue aditiva (CI=1.017), mientras que VPA+VCR, VCR+ATO y ATO+VPA+VCR+MG132 fueron sinérgicas
(CI=0.741,0.695, y 0.62, respectivamente). Bajo hipoxia, la interaccion ATO+VPA cambid a aditiva (CI=1.076) y las demds
combinaciones fueron sinérgicas igual que en normoxia (CI Conclusiones: Las cLLC pueden tolerar la hipoxia severa por
reprogramacion metabolica incluso en el caso de bajo riesgo. Ademds, las cLLC de pacientes con riesgo intermedio Rai (I, 1I)
enfermedad activa y con persistencia de adenomegalias por falta de respuesta al tratamiento con drogas alquilantes, pueden
mostrar una respuesta diferente a combinaciones de firmacos citotoxicos cuando estan bajo condiciones hipoxicas. Esto podria
ser un factor que explique la respuesta hematoldgica completa sin remision del compromiso ganglionar observada en RI-B. En
la LLC, la inhibicion fdrmdco]uyca de las respuestas de estrés celular y de la reprogramacion metabolica podria contribuir a
reducir la resistencia al con de la enfermedad,

R-007(040)

SENSIBILIZACION A LA APOPTOSIS
INTRINSECA EN CELULAS DE LLC MEDIANTE
LA COMBINACION DE FARMACOS DIRIGIDOS
A RESPUESTAS DE ESTRES CELULAR

Kornblihtt L'; Lombardo T%; Gil Folgar M?; Duran T
Minisalle C'; Halperin N% Cabral C* Maigua G’; Blanco G?

'Div Hematologia, Hospital de Clinicas (UBA), Instituto de Estudios de
Inmunidad Humoral (IDEHU-CONICET-UBA), 3Clinica Médica,

Hospital de Clinicas (UBA), *Clinica Médica, Hospital de Clinicas (UBA),
’Div Hematologia, Hosp de Clinicas (UBA), ‘Dpto Patologia, Hosp de
Clinicas (UBA), "Div Citogenética, Hosp de Clinicas (UBA)

Antecedentes: El tratamiento para LLC (agentes alquilantes, andlogos de nucledsidos, anticuerpos anti-CD20, BH3 mi-
méticos, etc) se basa en farmacos que inducen apoptosis intrinseca mitocondrial lo cual supone superar todas las respuestas
de estrés (RE) que promueven la supervivencia celular. La falta de respuesta al tratamiento podria responder a una mayor
influencia de estas RE, como por ¢j. la mitofagia, la biogénesis mitocondrial y el sistema ubiquitina-proteasoma. Sin embargo,
la creciente adiccion de las células de LLC (cLLC) a estas RE, podria volverlas mas sensibles a su inhibicion farmacolgica.
Objetivo: Se evalud en pac. LLC alto riesgo (AR-C) y otro bajo riesgo (BR-A), la potencia citotoxica de drogas dirigidas a
apoptosis mitocondrial (trioxido de arsénico, ATO), inhibicién de mitofagia/autofagia (vincristina, VCR), induccién de bio-
génesis mitocondrial (4cido valproico, VPA) e inhibicion del proteasoma (MG132), y se analizo la presencia de estas RE por
métodos bioquimicos. Metodologia: Pac AR-C al momento del estudio: Rai (III, IV) /Bmc[ C con 16 afios de evol. Recibio
agentes alquilantes en 3 oportunidades, aprox. ¢/4 afios por p ion con ad y t Pac BR-A:
Rai(0)/Binet A, sin tratamiento y con enfermedad estable. Las cLLC de sangre periférica se separaron por gradiente de ficol
(pac con linfocitosis, >80% cLLC CD23+CD5+CD19+) y se trataron con ATO, VPA, VCR, y MG132 por 72h. Se evalu6 por
citometria de flujo (CF) con fluoresceina diacetato e ioduro de pmpldlo Se calculd la cc con efecto medio citotoxico (EC50)
de los farmacos individ y combinados y el indice de comt 6n (CI) por el método de Chou-Talalay (CI1 antagonis-
mo). Se utilizd marcacién con 1 idina, ker red y dancyl ina, seguido de CF y microscopia de
fluorescencia. Resultados: Las EC50 de ATO, VPA, VCR y MG132 en AR-C fueron 3.05 M, 1.42 mM, 0.62 uMy 0.94 uM
respectivamente, destacandose la alta potencia de VCR. Como referencia, las EC50 para los mismo farmacos en linea celular
de linfoma de Burkitt fueron ATO=10pM, VPA=6.1 mM, VCR > 100 pM y MG132=1pM. En BR-A la VCR tuvo muy baja
potencia citotoxica (EC50=10.08 pM), mientras que MG132 fue muy potente (EC50=0.64 uM). Esto indica que la mitofagia
y la autofagia no tendrian una gran influencia en la supervivencia de cLLC de BR-A. En AR-C, las combinaciones ATO+VPA,
ATO+VCR y VPA+VCR fueron sinérgicas (CI = 0.881, 0.773 y 0.603, respectivamente). Esto sugiere que la inhibicion
de la mitofagia, autofagia y el proteasoma pueden ser muy citotoxicos para las cLLC en AR-C. Ademds, la combinacion
ATO+VPA+VCR fue sinérgica (CI=0.535), confirmando que VPA+VCR aumenta la potencia citotoxica relativa de ATO.
MG132 no tuvo ninguna contribucién adicional en la combinacion ATO+VPA+VCR+MG132 (CI=0.6), suglrlendo que el
proteasoma tiene poca influencia en la resistencia a la apoptosis. En AR-C, la CF y mi pia de fl
los efectos de ATO, VPAy VCR sobre la mitofagia, autofagia y la biogénesis mitocondrial obtenida por el perfil de respuesta
a los farmacos (aumento de la masa mitocondrial, colocalizacion de i drias y mayor cantidad relativa
de autofz con VCR) C : Las cLLC de AR-C mostraron un perfil de sensibilidad a ATO, VPA, VCR y
MG132, en forma individual y combinada, compatible con la presencia de RE que promueven la resistencia a la apoptosis
(mitofagia con biogénesis y recambio mitocondrial). En cambio, las células de BR-A mostraron un perfil de sensibilidad en el
que la mitofagia tendria poca influencia en la supervivencia celular. El sistema ubiquitina proteasoma tendria gran influencia
en pacientes de bajo riesgo pero menor en los de alto riesgo. Segin estadio de LLC, bajas dosis VCR y/o inhibidores de pro-

teasoma (Bortezomib), podrian combinarse para aumentar la citotoxicidad de farmacos usados hoy en LLC.

SINDROME HEMORRAGICO R-008(042)
CON ANTICUERPOS ANTIPROTROMBINICOS ;SAF?

Maria Flavia F'; Rosa Mabel L'; Silvina Marta I'; Maria Victoria L';
Eleonora R'; Rita Anahi G'; Andrea Veronica A'

'Hospital Néstor Kirchner

Introduccion: El sindrome antifosfolipidico (SAF) se caracteriza clinicamente por trombosis venosa o ar-
terial en diversos lechos vasculares y/o morbilidad obstétrica en asociacion con la presencia persistente de
anticuerpos antifosfolipidicos. Puede ser primario o secundario a otra enfermedad autoinmune, siendo una
importante causa de trombofilia adquirida.La hemorragia es una manifestacion rara en el SAF, en la mayoria
de los casos debida a d ia de factor IT (prc bina) y 1 a trombocitopenia. En un 25-59%
de pacientes con SAF se detectan anticuerpos antiprotrombina (all); en su mayoria de baja afinidad que no
provocan hipoprotrombinemia ni sangrado. Cuando se asocia a sangrado podria deberse al aclaramiento san-
guineo de complejos p bina-all, desarrollando hipoprotrombinemia. Son pocos los casos
de pacientes con SAF y clinica hemorragica secundaria a all publicados y la mayoria son pediatricos. Caso
Clinico: Mujer de 26 afios con antecedente de hemoperitoneo por quiste de ovario hemorrégico con pla-
quetopenia (80000/ul) y APTT 50 segundos en el mes previo. Consulta por sindrome febril y diarrea de 24
horas de evolucion. Presenta | dos y epistaxis; en laboratorio: globulos blancos (GB)

12000 (segmentados 72%), Hemoglobina (Hb) 8.2 g/dl; Hematocrito (Hto) 25%; Plaquetas (Plaq) 63000/ul;
Creatinina (creat) 2.4 mg/dl, con APTT 64 segundos (no corrige con plasma normal); TP 34% (corrige con
plasma normal); Fibrinogeno 476 mg/dl, Dimero-D 143 ng/ml. Frotis de sangre periférica: 1 a 2 esquistocitos
por campo de 100 X, sin pardmetros de hemolisis. Dosajes: F 11 6 U/dl; F V 108 U/dl; F VIT 96 U/dl; F VIIT
96 U/dl; FIX 6 U/l F XTI 5.5 U/dL; F XIT 10.7 U/dl. Inhibidor lupico (IL) positivo. Se interpreta como SAF
hemorragico con all. Se solicitan estudios para descartar colagenopatia. Recibe pulso de metilprednisolona
500 mg/dia por 3 dias con mejoria de laboratorio: Hb 11 g/dl; Hto 33%; plaq 280000/ul; creat 0.81 mg/dl; F IT
50 U/dl 'y resolucion del cuadro hemorragico. Continta con corticoides en descenso. Se recibe FAN 1/5120;
ANCA P (+); crioglobulinas (++), muestra previa al inicio de corticoides. Con diagnostico presuntivo de Lu-
pus Eritematoso Sistémico (LES) inicia tratamiento con hidroxicloroquina, continuando con el mismo hasta la
fecha, con valores de factores de coagulacion, TP, KPTT y plaquetas normales. IL positivo. Discusion: La he-
morragia es una manifestacion rara en el SAF, por lo tanto en estos pacientes obliga a considerar la presencia
de inhibidores adquiridos de los factores de la coagulacion.Los anticuerpos antifosfolipidicos van dirigidos a
complejos fosfolipidos-proteinas; entre las que se encuentran la B2 glicoproteina 1 y la protrombina. Actual-
mente hay autores que sugieren que la determinacion de all en pacientes con SAF ayudaria a reconocer con
mayor frecuencia este sindrome hemorragico. Llama la atencion en el caso descripto el antecedente quirdrgico
de la paciente sin mayores complicaciones, en contraposicion a la forma de presentacion posterior, asociado a
cuadro infe ). Se han do diversos i ipresores (glucocorticoides, ciclofosfamida, rituximab)
en el manejo de pacientes con SAF y clinica hemorragica secundaria al desarrollo de all. En nuestra paciente
obtuvimos buena respuesta a altas dosis de glucocorticoides con rapida mejoria clinica y de laboratorio. Con-
clusion: Describimos una paciente con diagnostico de LES y SAF que debuta con cuadro hemorragico con all
y responde favorablemente a dosis pulso de corticoides. Creemos necesario frente a un paciente con clinica
hemorragica que presenta TP y/o APTT prolongado, realizar un estudio especializado de hemostasia para
facilitar el diagndstico precoz de este tipo de sindrome que conlleva riesgo vital de los pacientes.
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CASOS CLINICOS

HEMOFILIA A SEVERA EN PACIENTE

R-009(047)
CON DESORDEN DE LA DIFERENCIACION SEXUAL.
PRESENTACION DE UN CASO

Casanovas A'; Veber E'; D"Aloi K'; Martinez G'; Gutiérrez M';
Sanchez-Luceros A%; Radic C%; Abelleyro M?; Elena G'

'Hospital General De Nifios Pedro Elizalde, 2Academia Nacional De Medicina

La hemofilia A es una enfermedad hereditaria ligada al cromosoma X en donde se encuentra alterada
la produccién de factor VIII (FVIII), provocando en el paciente una diatesis hemorragica. Se puede
clasificar en leve, moderada o severa dependiendo del porcentaje de actividad de FVIII circulante. Es
una enfermedad que padecen los varones con una incidencia de 1 en 5000 nacidos vivos. Las mujeres
son portadoras, responsables de la trasmision de la mutacion en el 90% de los casos, mientras que en
un 10% se produce por mutaciones de novo. Las mujeres son usualmente asintomaticas, mostrando
niveles normales o intermedios de FVIII, aunque se estima que 1 de cada 100.000 portadoras tendran
manifestaciones severas de sangrado por presentar déficit severo de FVIIL. Para que esto ocurra, alguno
de los siguientes mecanismos fisiopatologicos debe acontecer: 1) heterocigotas cc

que afecten ambos alelos del gen del FVIII; 2) mutaciones homocigotas; 3) lionizacion extrema de
todos los cromosomas X normales; 4) alteraciones numéricas o estructurales del cromosoma X, como
se puede ver en el sindrome de Turner; 5) mutacion genética en un paciente con genotipo XY y fenotipo
femenino. El objetivo de este trabajo es presentar a una nifia con hemofilia A severa y cariotipo XY.Se
presenta a la consulta nifia de 2 afios de edad, sin antecedentes perinatologicos de importancia, derivada
por presentar hematomas espontaneos y ante traumatismos desde el nacimiento y sangrados de dificil
manejo, con un score de ISTH de 4. Se realizan estudios de coagulacion encontrando como dato positivo
un dosaje de FVIII <1%, resto dentro de limites normales. En el interrogatorio no surgen antecedentes
familiares positivos. Se realizan estudios de coagulacion a la madre quien presenta niveles de FVIII
de 30%, antigeno de von Willebrand 59% y cofactor de Ristocetina 43%. El estudio genético de la
nifia y de la madre informa una inversion del intron 22 tipo I. Se realiza cariotipo a la paciente, quien
fenotipicamente es una nifia, descubriéndose que presenta genotipo 46 XY. Actualmente se encuentra en
estudio para descartar si el desorden de la diferenciacion sexual se debe a la ausencia del gen SRY (sin-
drome de Sawyer) o a una insensibilidad a los androgenos (sindrome de Morris). Desde el momento del
diagnostico, la nifia inicié profilaxis primaria con FVIII recombinante, no habiendo presentado compli-
caciones. Discusion: Las manifestaciones severas de enfermedades ligadas al X son infrecuentes en las
mujeres. Aproximadamente el 30% de las portadoras hemofilicas tienen una actividad de FVIII menor
al 40%, con riesgo de sangrado, siendo la causa més frecuente la inactivacion selectiva del cromosoma
X normal, que habitualmente sucede de forma randomizada y balanceada. El diagnostico de hemofilia
se realiza mediante el dosaje de actividad del FVIII, y se confirma con el estudio molecular de las
mutaciones del gen. En las portadoras sintomaticas se debe determinar el estado de hemi u heterocigosis
de la mutacion. De la misma manera, es importante conocer el cariotipo del paciente, ya que, aunque es
baja su frecuencia, puede ser el resultado de un desorden de la diferenciacién sexual, como sucedi6 en
este caso, 0 ser una cromosomopatia, siendo importante en ambos casos el seguimiento en conjunto con
especialista endocrinologo para el tratamiento de los trastornos hormonales que acompaian a cada si-
tuacion. Conclusion: Es fundamental un diagnostico completo tanto clinico como molecular para poder
realizar un correcto seguimiento, tratamiento y ofrecer un consejo genético adecuado.

EL DESAFI{O DIAGNOSTICO

R-010(049)
DEL LINFOMA INTRAVASCULAR
Gomez R'; Fajardo D'; Rojas A'; Riscala C'; Figueroa M';

Del Castillo M'; Hautecoeur L'; Bravo M'; Iraidini Taboada S'; Lepera R!
'Hospital Néstor Kirchner, Tucuman

Introduccion: El linfoma intravascular de células grandes B es un subtipo raro e infrecuente
de linfoma no Hodgkin extranodal, caracterizado por proliferacion maligna de células linfoi-
des dentro de pequefias arterias, venas y capilares.Edad promedio de presentacion entre los 60
y 70 afios, sin predileccion de sexo. Rapida progresion, lo que le confiere un mal pronostico.
Las manifestaciones clinicas son inespecificas, pudiendo presentar fiebre de origen desco-
nocido y/o sintomas constitucionales B. Los 6rganos mas afectados son la piel y el sistema
nervioso central (SNC), menos frecuentemente, pulmon, rifiones, glandulas suprarrenales y
prostata. En el laboratorio se detecta anemia, aumento de LDH y elevacion de enzimas he-
paticas. El diagnostico se realiza por identificacion de células linfoides atipicas dentro de los
vasos sanguineos en el tejido de los 6rganos afectados. El tratamiento esta basado en inmu-
noquimioterapia con los mismos esquemas utilizados en el linfoma difuso de células grandes
B (LDCGB) en combinacion con profilaxis intratecal de SNC. Caso Clinico: Paciente de
sexo masculino de 46 afos, que consulta por sindrome febril prolongado de un afio de evolu-
cion, edema en miembros inferiores, esplenomegalia y anemia. Se detecta por TAC imagen
nodular de 18 mm en glandula suprarrenal izquierda que se extirpa. La anatomia patologica
e inmunomarcacion informan LDCGB extranodal. Realiza tratamiento quimioterapico con
R-CHOP por 6 ciclos. Estudio de PET/TC al finalizar tratamiento sin captacion patologica.
Un afio después de finalizar tratamiento consulta nuevamente por fiebre, bicitopenia, aumento
de LDH (> 3000 UI/1), alteracion de enzimas hepaticas y esplenomegalia. Por sospecha de
recaida se realiza tomografia donde no se evidencian masas ganglionares. Biopsia de medula
osea sin infiltracion linfoide. Se realizan multiples examenes complementarios, se diagnostica
hipertension pulmonar sin causa etiologica. Nuevo PET/TC evidencia intersticiopatia pulmo-
nar bilateral con moderada captacion de FDG de probable naturaleza inflamatoria/infecciosa.
Esplenomegalia homogénea. Se realiza lavado bronquioalveolar que es normal. Se observa
nevo azul en dorso de pie, se toma muestra para biopsia cuyo resultado informa margenes de
reseccion libres de lesion con presencia de linfocitos atipicos en vasos dérmicos. Inmunohis-
toquimica del nevo: CD20+, CD79a +, CD5+, CD45 +, Pax 5 +, EMA -. El inmunofenotipo
confirma estirpe linfoide B de células atipicas intravasculares. Se diagnostica Linfoma No
Hodgkin intravascular, realiza tratamiento con R-ESHAP y profilaxis con quimioterapia in-
tratecal, completando 3 ciclos con evolucion favorable. Se evalué con TAC de abdomen per-
sistiendo solo esplenomegalia. Se deriva a centro de trasplante para evaluacion con PET/TC
y trasplante autologo de médula 6sea. Conclusion: el LNH intravascular es una patologia de
dificil diagnostico, poco frecuente y con alta mortalidad, si se detecta en forma temprana y se
realiza tratamiento adecuado se pueden lograr remisiones completas. Ante la sospecha clinica,
sin 6rganos con compromiso evidente, puede ser til para el diagnostico la biopsia de piel con
lesiones o de piel sana. EI PET/TC es util para detectar 6rganos o tejidos comprometidos,
como también para evaluar respuesta al tratamiento.

ANEMIA REFRACTARIA CON SIDEROBLASTOS R-011(055)
EN ANILLO Y TROMBOCITOSIS. REPORTE DE CASO

Rollheiser A'; Patronella V'; Metrebian F'; Narbaitz M'; Stanganelli C';
Sarandria C'; Acevedo S'; Bengié R'; Sarmiento M!

'TIHEMA. ANM de Buenos Aires

La ARSA-T es la superposicion de una neoplasia mieloproliferativa cronica con incremento de megacariocitos
(MGC) y un sindrome mielodisplasico con i ) de siderobl en anillo (SA) y displasia eritroide.
Las mut SF3BI y JAK2 V617F confi lasicas y mieloproliferativas respectivamen-
te. El fenotipo es anemia y trombocitosis refractarias. ia baja posibl ubestimada ya que el
diagnostico requiere > 15% de SA, displasia eritroide, proliferacion de MGC anormales, anemia y trombo-
citosis refractarias. La evaluacion de SA por tincion de Perls para hemosiderina en un extendido de MO es
indispensable. No realizarla permite que otros elementos (JAK2+, MF) conduzcan el diagndstico hacia otras
entidades. Se presenta un caso ilustrativo de caracteristicas que dificultan el diagndstico y demoran el enfoque
terapéutico. Caso clinico: varon de 63 afios diagndstico de MF Iria JAK2 V617F positivo en otra institucion
en 2013, con anemia y requerimiento transfusional. BMO celularidad 100%. RM/E 6:1. SM hiperplasia. SE
normal. MGC: severa hiperplasia, acimulos, formas grandes y niicleos hiperlobulados, otros pequefios. MF
reticulinica G3. Dx: MF Iria. CTG: 46 XY, t(1;4)(p22;q21) [10]. JAK2 V617F positivo. Recibi6 lenalidomida
y corticoides por un afio, logré independencia transfusional. Cancelada la provision rot6 a talidomida y EPO
rh 20.000 UT/s, recay6 requiriendo 2UGR/mes y trombocitosis. Ingreso al THEMA 2016: ecografia bazo 143
x 102 mm e higado aumentado. Hto 24%, Hb 7.8g/dl, VCM103, Reti:0.7%, plaquetas 1.247 x109/L, leucoci-
tos normales. FT 1.446ug/mL, LDH 487U/L (VN 450 U/L), haptoglobina disminuida. Folico, vit B12, funcion
renal, hepatica y glucemia normales. FSP: anisopoiquilocitosis, hipocromia, aislados dacriocitos, acantocitos,
esquistocitos  target cells. Revision de BMO de 2013: NMP/SMD con fibrosis reticular G2. Nueva PAMO:
celularidad 70%. RM/E: 1:2. SM hipogranular. SE hiperplésica, maduracion megaloblastica, eritroblastos P-O
bi-nucleados, mitosis. MGC: 40 x campo, hiperlobulados, juveniles y microMGC. Hemosidetina: SA >50%.
CTG normal. BMO: celularidad 98%. SE: incrementada, diseritropoyésis y asincronia madurativa. SM sp.
CD34+ 1%. MGC numero marcadamente incrementado, forma y tamaiio variado, hiperlobulacion ocasional,
formas atipicas, clusters. Fibrosis reticular G2. Perls ++. Dx: NMP/SMD tipo sindrome de superposicion
con fibrosis G2. En conocimiento de SA cuadro vinculable a ARSA-T. Lenalidomida fue denegada, recibio
transfusiones, hidroxiurea y final azacitidina lide simulta 1 do independencia trans-
fusional al C2 y control de trombocitosis. Comentarios: por su baja incidencia no hay estudios prospectivos
que permitan su mejor Por estudios pectivos y reportes de casos sabemos que el objetivo

péutico es indep ional y control de plaq que las terapias se extrapolan de TE y
ARSA; que la anemia empeora con citorreductores; que lenalidomida es util para ambos problemas; que la
sobrecarga de hierro agrega toxicidad con impacto negativo en la sobrevida. Evidencias del dificil manejo
como en el caso expuesto, donde la MF, JAK2+ y anemia llevaron a un diagnéstico inicial de MF Iria. La
lenalidomida controlo el cuadro pero esquemas subsecuentes fracasaron y el cuarto logro por el momento su
estabilidad. Conclusién:la ARSA-T es una entidad compleja para el diagnostico y la eleccion de agente y
secuencia terapéutica Optima, con impacto negativo en supervivencia y alto consumo recursos. La observacion
exhaustiva de la histologia permite sospecharla y la hemosiderina confirmarla. Solicitar sistematicamente esta
tincion y determinar el porcentaje de SA permite contextualizar los datos ¢ identificar la entidad tempranamen-
te. La lenalidomida es el tratamiento exitoso reportado pero no aprobada para ARSA-T en Argentina por lo
que consideramos util informar también experiencias terapéuticas que aporten evidencias para su indicacion.
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DETECCION DE LA PERDIDA DEL GEN ABL R-012(098)
MEDIANTE ESTUDIO CITOGENETICO MOLECULAR (FISH)
EN UN PACIENTE CON LMC CON TRANSLOCACION COMPLEJA

Stella F'; Freitas J'; Alonso M'; Sganzetta N'; Predieri D!
'Hospital Dr. Prof A Posadas

Introduccion La Leucemia mieloide cronica (LMC) se caracteriza por la pre-
sencia del gen de fusion BCR-ABL resultado de la translocacion reciproca entre
los cromosomas 9y 22. Entre un 5 a un 10% de estos pacientes presentan trans-
locaciones complejas o variantes que involucran otros cromosomas ademas del
9y 22. Estos rearreglos involucran mayor numero de eventos de recombinacion
aumentando la probabilidad de pérdidas gendmicas (Cancer Genet. Cytogenet.
2007). Se han reportado deleciones en el cromosoma derivado 9, der(9), que
podrian ser producto de pérdidas de secuencias durante la recombinacion, re-
lacionandose a un peor prondstico y/o respuesta al tratamiento (Blood, 2001;
Blood, 2011). Objetivo: Presentar un paciente con diagnostico clinico- molecu-
lar de LMC con pérdida del gen ABL en una translocacion compleja detectada
mediante FISH Materiales y Métodos Se realizo estudio citogenético y cito-
genético molecular (FISH) en muestra de PAMO con heparina de un paciente
con sospecha clinica de LMC. Se realizo cultivo de 24 hs. sin estimular y se
analizaron 20 metafases con bandeo G (ISCN,2013). La sonda utilizada para
FISH fue BCR-ABL dual fusion (Cytocell, Aquarius probes) Resultados Me-
diante estudio citogenético se observa un cariotipo 46,XX,add(11)(p13), del(22)
(ql1) en 20 metafases. Por citogenética molecular (FISH) se observa la sefial de
fusion del der(22) de la translocacion entre los cromosomas 9 y 22 (cromosoma
Philadelfia) y pérdida en el der(9) de la senal correspondiente al gen ABL. La
sefial del gen BCR de dicho derivado se detecta en el brazo corto del cromosoma
11. La presencia del gen de fusion BCR-ABL fue confirmada cuantitativa y cua-
litativamente detectandose el transcripto de fusion b2a2 por biologia molecular.
Conclusiones: La utilizacion de la técnica de FISH de doble fusion es impor-
tante para poner de manifiesto el mecanismo del origen de las translocaciones
complejas en pacientes con LMC. A su vez permite detectar si este rearreglo
se acompana de la delecion del 9q (gen ABL). Mayor niumero de estudios en
pacientes con LMC Ph+ con translocaciones complejas son necesarios para es-
tablecer estos mecanismos y su impacto clinico.
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CASOS CLINICOS

R-013(108)

DIAGNOSTICO INUSUAL:

INFECCION POR FUSARIUM

DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL (SNC)

Y LEUCEMIA MIELOBLASTICA AGUDA (LMA):
REPORTE DE UN CASO

Gutierrez D'; Fazio P'; Riva M'; Sanhueza D'; Sieza Y';
Dulbecco C'; Espeche W'; Aguilera Constanzo K'
'HIGA San Martin, La Plata

Introduccién: La LMA es una neoplasia clonal de células progenitoras hematopoyé-
ticas que compromete médula 6sea. Puede presentar compromiso extramedular: el de
SNC es <3% y aumenta en formas hiperleucocitarias y con componente monocitico.
Debe confirmarse por analisis del LCR. La paralisis de pares craneales se considera
compromiso del SNC aun sin confirmacion citologica. Las micosis profundas son
causa importante de morbimortalidad en inmunocomprometidos. El Fusarium es un
patogeno fingico que habitualmente causa enfermedad localizada. Las formas sistémi-
cas tienen alta mortalidad. Caso clinico: Paciente masculino de 54 afios, LMA FAB-M1
de alto riesgo en 2-2015. Recibe tratamiento de induccion, negandose a la consolida-
cion con dosis altas de quimioterapia por lo cual continta tratamiento no intensivo. En
12-2015 consulta por cefalea y diplopia con paralisis del VI par. TAC de encéfalo sin
lesiones ocupantes. Puncion lumbar: 200 cel/mm3 (polimorfonucleares); CMF nega-
tiva para células neoplasicas. A pesar del tratamiento quimioterapico intratecal persiste
con sintomas neurologicos. En las punciones sucesivas se detectan hifas micoticas:
Fusarium sp. Comienza tratamiento con anfotericina B con evolucion favorable y reso-
lucion de los sintomas. Se suspende la quimioterapia por 6 meses para evitar la inmu-
nosupresion. Actualmente el paciente estd vivo en remision completa hematologica,
recibiendo mantenimiento y sin sintomas neurologicos con cultivos negativos de LCR
y bajo profilaxis con antimicoticos. Comentarios: La LMA es una enfermedad que, sin
tratamiento adecuado al riesgo, tiene altas probabilidades de recaida y muerte. Por regla
general, las manifestaciones neurologicas deben considerarse como compromiso del
SNC. Sin embargo, esto no siempre es asi. En el caso que presentamos, se trato de una
meningitis por Fusarium. El tratamiento de infecciones fungicas invasivas en pacientes
inmunocomprometidos es un gran desafio, con altas tasas de mortalidad. Pese a padecer
una enfermedad de mal prondstico, con tratamiento suboptimo y haber sufrido una
infeccion grave del SNC, el paciente se encuentra asintomatico de ambas patologias,
permaneciendo a 30 meses del diagnostico oncohematologico y 20 de la meningitis mi-
cotica, en buen estado general bajo control periddico en todos los servicios intervinien-
tes. Presentamos un paciente con infeccion por Fusarium sp. en SNC asociada a LMA
con tratamiento suboptimo que permanece libre de infeccion y en remision completa

DEFICIT DE FACTOR XI: REPORTE DE CASO R-014(110)
Vélez A'; Martinuzzo M'; Perusini M'; Viiuales E'; Otero V!
'Hospital Italiano de Buenos Aires

Introduccion: La deficiencia del factor XI (FXI) forma parte de los desordenes hemorragi-
paros infrecuentes con herencia autosdmica recesiva con sintomas leves a moderados. 1 Su
prevalencia estimada es de 1 caso por millon personas/afo, siendo mas frecuente en judios
ashkenazi. 2 La frecuencia y la gravedad de los episodios hemorragicos se correlaciona
débilmente con los niveles plasmaticos del FXI. El tratamiento profilactico previo a pro-
cedimientos quirtrgicos con infusion de plasma, concentrado de FXI, acido tranexamico,
desmopresina y factor VII recombinante activado han sido utilizados para prevenir com-
plicaciones. 3 En la literatura se han reportado mayormente casos del manejo terapéutico
en cirugias traumatologicas, siendo escasos los casos reportados en cirugias cardiovascula-
res. Caso clinico: Paciente masculino de 77 afios con antecedentes de sangrado despropor-
cionado post traumatismo abdominal con requerimiento de esplenectomia. Similar com-
portamiento ante colecistectomia, prostatectomia y post- reemplazo de cadera derecha por
artrosis en el aflo 1999. En esta contexto se diagnostico deficiencia de factor XI con dosa-
jesentre 5y 10%. En el afio 2009 se realizo segundo procedimiento de recambio de protesis
total de cadera para lo que recibié soporte con PFC. En Mayo 2017 se propuso recambio
valvular adrtico por estenosis severa sintomatica. En laboratorio previo a la intervencion
quirtrgica, previa infusion de PFC presentd hemoglobina 12.3g/dL, hematocrito 35.6%,
plaquetas 109300/mm3, KPTT 44 seg con correccion con plasma normal, TP 67% y factor
XI: 34%; fibrinogeno 309 mg/dL. La cirugia se realiz6 por TAVI (transcatheter aortic valve
implantation) con minitoracotomia transapical, con apoyo de PFC a razon de 15 - 20 ml/
kg. Los drenajes presentaron débito serohematico de 135 ml en 24 horas. El laboratorio
mostrd hematocrito 32.5%, KPTT 42sg y Factor XI: 24% por lo que el drenaje fue retirado
a las 48 horas sin complicaciones. Mantuvo durante la internacion rango hemostatico de
20 al 25% del factor XI 'y no presentd sangrados por lo cual no requirié transfusion de
plasma adicional. El laboratorio de control al alta presentd hematocrito 38%, plaquetas
98300/mm3, APTT 43”, TP 67% y factor XI: 22%. Recibi¢ inicialmente heparina de bajo
peso molecular y en contexto de desarrollo de fibrilacion auricular, se roté a acenocumarol
con seguimiento estricto ambulatorio. El paciente no presento complicaciones hemorragi-
cas posteriores al inicio del tratamiento anticoagulante (tiempo de seguimiento 60 dias).
Conclusiones: El déficit de Factor XI es una enfermedad congénita rara con alto riesgo de
hemorragia en aquellas situaciones de desafio hemostatico por lo que es fundamental el
diagnostico correcto para el manejo adecuado en las intervenciones quirtrgicas.6 Segun
las guias europeas el tratamiento para procedimientos quirurgicos comprende concentrado
de FXI 15-20 U/kg o PFC 15 - 20 ml/kg en caso de no contar con el concentrado del factor
en el mercado local. 2 Se reporta el caso de un paciente portador de dicha deficiencia con
antecedentes de sangrado en cirugias previas que logré buen manejo ante los desafios he-
mostaticos con el adecuado aporte transfusional y el tratamiento anticoagulante posterior.

hematologica a pesar de la alta mortalidad de ambas patologias.
LEUCEMIA MIELOIDE AGUDA R-015(117)

CON MORFOLOGIA NUCLEAR CARACTERISTICA,
ASOCIADA A FLT3-ITD+Y AUSENCIA DE HLA-DR:
REPORTE DE UN CASO

Goyanarte B'; Sforza F'; Cabrerizo R'; Cazap N'; Garcia A!
ICEMIC

Paciente de sexo femenino, 80 afios de edad, que consulta por un cuadro de 6 dias de evolucion de diarrea,
vomitos y dolor abdominal, que habia sido tratado con ciprofloxacina con mejoria parcial, requiriéndose
asi su internacion. Al examen fisico se encuentra hemodindmicamente estable, afebril, palidez generaliza-
da, hematomas en miembros superiores e inferiores. No presenta adeno ni visceromegalias. Laboratorio:
Hto 27%, Hb 9 g/dL, plaquetas 47.000/mm?’, leucocitos 258.100/mm’ (Neutrofilos 4%, 87% de células
mononucleares de aspecto inmaduro con alta relacion nucleo/citoplasmatica, cromatina laxa, presencia
de un nucléolo y algunos nicleos con discreta ind ion; citopl, con escasa lacion azurdfi-
la), TP 63%, KPTT 27,7 seg., fibrinogeno funcional 236 mg/dL, 4cido trico 5,4 mg/dL, Calcio ionico
1,075 mmol/L (1,12 a 1,32), fosfatemia 2.5 mg/dL, LDH 757 mg/dL (0-480), bilirrubina total 0,3 mg/
dL, reticulocitos 0,35%, haptoglobina 7,13 mg/dL (14 a 258), prueba de Coombs directa negativa. Sero-
logias virales para VIH, hepatitis A, B y C negativas. Se inicia tratamiento citorreductor con hidoxiurea
2 gr/12 hs y prevencion de lisis tumoral con plan de hidratacion parenteral y allopurinol 200 mg/12 hs.
La citometria de flujo (CMF) de sangre periférica (SP) evidencié una poblacion positiva para CD45,
CD38 (parcial), CD117 (débil), CD13, CD33 y CD71 (parcial) que representaba el 90 % de la celularidad
total. La interpretacion inmunofenotipica fue leucemia mieloide aguda, sugiriéndose evaluar en primer
término, leucemia promielocitica aguda (LMA-M3). El medulograma informé marcada hipercelularidad
con masiva infiltracion por blastos con caracteristicas similares a las observadas en SP. La reaccion ci-
toquimica de mieloperoxidasa fue positiva en el 98% de los blastos con patron granular. Se interpreta el
cuadro como LMA, probable M3 y se inicia tratamiento con dcido holo-trans-retinoico (ATRA) 45 mg/
m?, continuandose con hidoxiurea 2 gr. /12 hs. El estudio citogenético evidencié un cariotipo normal y la
hibridacion in situ fluorescente para t(15;17) utilizando sondas para los genes PML y RARa, fue negativa.
Los estudios moleculares para duplicaciones internas en tindem (ITD) en el gen FLT3 y la mutacion A
para el gen NMP1, fueron positivos. Con estos datos, se reconsiderd el diagnostico a LMA no M3, de
riesgo intermedio (European LeukemiaNet 2017), suspendiéndose el tratamiento con ATRA. Teniendo
en cuenta la fragilidad de la paciente y el riesgo de su enfermedad, se decide iniciar t iento con

VELOCIDAD DE SEDIMENTACION GLOBULAR: R-016(120)
COMPARACION ENTRE METODO MANUAL Y AUTOMATIZADO
EN PACIENTES DE UN SERVICIO DE HEMATOLOGIA

Gutiérrez A'; Bergna '; Archuby M'; Vita C'; Riva M'; Zoppegno!
!Servicio de Hematologia Higa San Martin, La Plata

Introduccion: La velocidad de sedimentacion globular (VSG) es una de las técnicas més utilizadas en el laboratorio clinico y
se produce por interacciones electrostdticas entre globulos rojos (GR) y proteinas plasméticas. Se expresa como los milimetros
(mm) recorridos en una hora por los GR al sedimentar en su plasma nativo. No es una prueba especifica pero su utilidad radica
en la orientacion diagndstica y monitoreo de enfermedades. Sus valores de referencia varfan segin edad y sexo. El método de
referencia es el de Westergreen que utiliza una pipeta graduada de 200mm inmovilizada en posicion vertical, conteniendo sangre
entera anticoagulada con citrato de sodio. Al término de una hora se cuantifica el desplazamiento en mm de la columna de GR. En
la actualidad se utiliza una técnica manual derivada del método de referencia. El advenimiento tecnologico permiti el desarrollo
de sistemas automatizados que analizan un gran nimero de muestras en poco tiempo, con mayor bioseguridad y con la muestra
del hemograma. En este contexto, surge la necesidad de comparar el método manual con el automatizado. Objetivos: Primario:
Evaluar correlacion y concordancia de los valores de VSG determinados por método Manual (M) vs Automatizado (A) en pa-
cientes del Servicio de Hematologia. Secundario: Evaluar si los valores de Hematocrito (Hto) y Fibrinogeno (Fg) y el diagndstico
influyen en la diferencia. Material y Método: Se estudiaron 152 muestras consecutivas de pacientes del Scio de Hematologfa,
ingresados entre Octubre de 2016 y Mayo de 2017. En todos se determinaron: VSG por ambos métodos, Hto (automatizado) y
Fg (coagulométrico). Método M: tubos de plastico descartables Aquisel para 1 ml de sangre, con pipetas graduadas descartables
de 120 mm. Método A: Roller20 que realiza una microfotometria capilar de stopped flow. Tomando como referencia al M, se
realizo un andlisis de ambos d d ibilidad, especificidad. lacion y dancia (Bland-Altman).
Se consideraron patologicos los valores superiores al valor tedrico calculado segiin edad (E) y sexo segtin la formula: Mujeres:
(E+10)/2; Hombres: E/2

Resultados:

Caracteristicas de la poblacion analizada Valores de VSG media
Media (r) Grupos %m) | VSGM | VSGA
Edad (afios) 472(17-82) Oncohematologicos 51(79) 61 23
Distribucion por sexo % (n) Patologias no neoplasicas 44 (66) 59 26
Femenino 53(81) Gamapatias Monoclonales 5(7 56 27
Masculino 47(71) Total 100(152) 59 2

hipometilantes, fall do al mes del diagnostico. Discusion: Los datos clinicos y de laboratorio fueron
indicativos de LMA segiin la clasificacion de la OMS. La p ia de inmunofenotipos aberrantes en esta
patologia no es infrecuente, demostrandose expresion de antigenos no mieloides, expresion asincronica de
antigenos mieloides asi como sobreexpresion y/o ausencia de los mismos. Los resultados del inmunofe-
notipo fueron sugestivos, pero no son patognomonicos de LMA M3, ademas de la ausencia de morfologia
caracteristica (promielocitos atipicos, considerando ambas variantes) y células de Faggot. La negatividad
para el reordenamiento PML-RARa finalmente excluyo este diagndstico. Teniendo en cuenta que varios
estudios mostraron asociacion entre LMA con blastos que presentan indentacion nuclear tipo “cup like”,
las alteraciones moleculares mencionadas y la disminucion y/o ausencia de HLA-DR y CD34 por CMF,
queremos enfatizar la importancia de todos los hallazgos (morfologia, inmunofenotipo, estudios citoge-
néticos y moleculares) para arrivar a un diagndstico correcto (LMA con mutaciones génicas recurrentes).

Teniendo en cuenta los valores tedricos calculdos, 38% fueron discordantes. Para M se encontraron 37 valores normales y 115
patologicos, mientras que para A, 88 normales y 64 patologicos. 51 (34%) pacientes fueron normales para A y patologicos para M.
Hto y Fg no influyeron en los resultados. La sensibilidad y especificidad para A fueron 53% y 92% respectivamente, con un VPP
de 95% y un VPN de 39%. La correlacion lineal entre M y A mostrd un coeficiente r=0,7279 (IC 95% 0,6429-0,7951). El andlisis
de Bland-Altman muestra que el A subestima al M con una diferencia promedio de -34,4 mm/hs (r-116-12) La discordancia obser-
vada es prop | y aumenta al i el valor de VSG. C : En los pacientes del Servicio de Hematologia
se diferencias g entre A y M, siendo proporcionalmente mayores a mas alta VSG. La
sensibilidad de A es mucho menor que M, subestimando el valor de VSG, por lo cual no deberia ser sustituido en esta poblacion
por el método automatizado. Ni los valores de Hto y Fg ni los diagndsticos tuvieron relacion con la discrepancia entre métodos
Comentario: Creemos necesario extender este estudio a la poblacion general para confirmar nuestros resultados
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CASOS CLINICOS

SARCOMA GRANULOCITICO MULTIPLE R-017(135)

COMO PRESENTACION ATIPICA DE CRISIS BLASTICA
EN LEUCEMIA MIELOIDE CRONICA

Yabeta D'; Lafalce D'; Rosenhain D'; Agra D';
Bordone D?*; Arra D% Celebrin D!

'Hospital Tornu, *Hospital El Cruce, *Hospital Santojani

Introduccion: La Leucemia Mieloide Crénica (LMC) es una enfermedad mieloproliferativa cronica que surge
de la translocacion reciproca entre los ¢ 9y 22(c Philadelphia- Ph +). El gen de fusion
resultante — Ber/Abl — desregula la actividad kinasa intracelular y permite el desarrollo de la enfermedad Se
conocen tres 3 fases de la misma: fase cronica, acelerada o crisis blastica, cada una de ellas con caracteristicas
clinicas, patologicas y pronosticas bien definidas. Esta enfermedad, sin un adecuado manejo terapéutico tiene una
sobrevida media de 4 afios. En las tltimas décadas, con el advenimiento de tratamiento con inhibidores de tirosi-
na Kinasa (ITK), el mejor conocimiento de la biologia de la enfermedad y la descripcion de los mecanismos de
resistencia, se ha logrado una ventaja significativa en la sobrevida de estos pamentes El sarcoma granulocitico es
un tumor localizado poco comiin, c de células granulociti G | se presenta en
pacientes con leucemia mieloide aguda, sindromes mielodisplasicos o leucemia mieloide cronica. Puede ocurrir
en cualquier locali ica. E124% se p en tejido celular subcutaneo, 24% en orbita, 11% en se-
nos paranasales, 11% en nodulos linfoides, 5% en hueso/periostio y algunos casos aislados en el sistema nervioso
central. El prondstico de estos pacientes es malo, con una sobrevida promedio a 2 afios de 6%. Objetivo: nuestro
objetivo es presentar el caso clinico de una paueme con LMC y evolucion atipica a crisis blastica como recalda
en forma de sarcoma granulocitico extra dseo d do( o sarcomas granulociticos multiples) per i

en la Medula Osea en fase cronica. Caso clinico: Paciente femenina de 47 afios a quien en Abril del 2013 se le

EVOLUCION DE UN CASO R-018(143)

DE HIDROA VACCINIFORME A LINFOMA NO HODGKIN T CUTANEO
EN PACIENTE CON INFECCION CRONICA POR VIRUS EPSTEIN BARR

Rey I'; Mazzeo M'; Laura A'; Vallejo V'; Osycka V'; Burgos Alvarado S';
Rivera M'; Chirino W'; Parellada M'; Pagani M'; Gelo O';

Fernandez M'; Larralde M'; Anatomia Patoldgica S*; Caprifoglio G';
Arciénaga I'; Dourisboure R'; Nunell G!

'Ramos Mejia, *Garrahan

Fundamento: Los linfomas cutaneos primarios son procesos linfoproliferativos que al momento del diagndstico no
evidencian enfermedad extracutanea. Del total de ellos, el 80% provienen de la proliferacion clonal de linfocitos T,
con comportamiento clinico y biologico heterogéneo, siendo el mas comun la micosis fungoide y sus variantes como
el sindrome de Sézary. El linfoma T cuténeo tipo hidroa vacciniforme (LT-HV) es una rara y agresiva entidad que
se presenta pri en nifios y adol de América Latina y Asia. Ha sido clasificado como una entidad
dentro de los linfomas cutaneos de células T/NK. Su etiopatogenia se ha vinculado al virus Epstein Barr (EBV) quien
pertenece a la familia de los herpes virus, infecta linfocitos B, raramente linfocitos T y células NK. Esta infeccion
cronica mﬂuye sobre el desarrollo de enfermedades de un espectro heterogéneo. En este caso actuando sobre una
blacio ible, d denaria una de eventos do desde hi ibilidad a
hldma vacciniforme (HV) y luego linfoma. De evolucion p da, tiende a agravarse con los anos doy
iendo fisica y al paciente. Dehldo ala deteccion tardia del linfoma, en general el prondstico

de vi 1da de estos pacientes es malo. Objetivo: Presentar el caso de una paciente de nacionalidad argentina, de 21 afios
de edad con antecedentes de HV desde los cinco afios de edad, que fue tratada con inmuno-supresores/ moduladores
(azatioprina, talidomida, comcoterapla) y a pesar de ello evoluciond hacia el desarrollo del LT-HV con torpido

diagnostico Leucemia mieloide cronica en fase cronica con score de Sokal de alto riesgo. Comenzod

d lace en la cual | el compromiso del sistema nervioso central (SNC) por esta rara

con hidroxiurea y luego Imatinib, obtuvo rapida respuesta hematologica, con citogenético normal (100% de las
metafases sin cromosoma PHI) y respuesta molecular menor. Cobertura Social PROFE Provincia. En abril 2014
se detecta leucocitosis con desviacion a la izquierda,trombocitosis y aumento del tamaio del bazo, con pérdida
de respuesta hematologica y molecular nula. Dados los antecedentes clinicos y la mala evolucion, se inicio
Nilotinib en septiembre 2014, con respuesta molecular minima medida en enero 2015. En mayo del 2015 se
present6 con dolor intenso gliteo y dorsal localizandose en ambas caderas, el cual progreso por lo que se mtemo
para estudio e inicio de analgesia dado que era refractario a lgésico comin. El ci de
marzo del 2015 mostrd 15% de metafases PHI +.Se le realizo T putarizada, R ia Magné-
tica y Tomografia con emision de p donde se evid de aspecto litico diseminadas en
ambos hameros, 7° arco costal izquierdo, ambos coxales, y region derecha del sacro con compromiso muscular.
Se realizo biopsia de dichas lesiones bajo control tomogréfico, y el resultado fue: Tumor mieloide extraoseo
o sarcoma granulocitico. INMUNOFENOTIPO DE MO: con ausencia de blastos mieloides BMO: LMC fase
cronica. EI RTQ PCR de junio del 2015 result6 con respuesta molecular nula. Asumido como crisis blastica de
presentacion extradsea multlple recibi6é quimioterapia para leucemla aguda esquema 7/3 y cambio el inhibidor
a Dasatinib, iniciando dei ion en julio 2015 y finalizando con dos en octubre
con complicaciones habituales, pero desaparicion del dolor y disminucion de las lesiones. Se realizaron estudios
de histocompatibilidad con urgencia a hermanos e hijos para intentar posterior trasplante de medula 6sea halo-
geneico.No hallandose donante hi ico se programd lante haploidéntico el cual se llevo e cabo en

i oo

Falleciond,

neoplasia. Materiales y metodos: La paciente fue derivada en octubre de 2016, al exacerbarse las lesiones cutaneas
(presencia de multiples nodulos en orejas, cara y miembros inferiores eritematosos y pruriginosos) se procedio a
la biopsia de las mismas arribando al diagnostico de linfoma T cuténeo tipo hidroa vacciniforme. En contexto de
episodios de convulsiones tonico clonicas en dos oportunidades, decidimos realizar resonancia magnética de encéfalo
que no evidencio alteraciones, y el examen del LCR por citometria de flujo (CMF) que evidencid la presencia de
un 62,6% de células con igual fenotipo al de la neoplasia linfoproliferativa. Cabe destacar que la médula osea fue
normal su histologia y citometria de flujo. Resultados: Sl bien no existe ain una conducta terapéutica definida para
esta entidad y los resultados con poliquimioterapia son desalentadores segun las escasas publicaciones al respecto,
la evolucion torpida del cuadro cllmco y la conducta infiltrativa de la neoplasia indujeron a optar por la mlsma
mientras cotejak tal experiencias internacionales. Recibi Ciclofosfamida, junto a quimi
intratecal ( ) El examen del LCR continu6 revelando la prcscnma de lmfn»
blastos T (32%) aun luego de la Sta dosis de TIT. Optamos por iniciar quimioterapia segin protocolo HyperCVAD
segunda fase. Inmediatamente la evolucion fue torpida con desarrollo de shock séptico y dbito. Conclusiones: El
desenlace del caso p: do fue al evolucionar hacia una neoplasia linfoproliferativa agresiva con fatal
intercurrencia. La entidad prosigui6 en su evolucion hasta la transformacion a pesar de los diferentes tratamientos
instituidos desde la primera infancia .El interés en presentar este caso se sustenta en la escasez de reportes sobre esta
patologia y la indefinicion en cuanto a la conducta terdpeutica que podria contemplar el disminuir la carga viral, y
de ese modo intentar evitar el desarrollo de esta fatal neoplasia. De todos modos aiin su pronéstico es incierto y una
vez desarrollada la neoplasia no existe consenso en cuanto a su terapéutica mas adecuada.

bia A

enero 2016 obteniéndose buena respuesta y fiment pero en febrero por inf¢
TROMBOSIS DE RAMA DE LA ARTERIA CENTRAL R-019(144)
DE LA RETINA EN UNA NINA

Veron D'; Varela M'; José C2; Rosa C?; Zirpoli M3; Rojas M?;
Rodriguez A*; Soto P*; Petracca P%; Rocca Rivarola M®

'Servicio de Hematologia y Oncologia Infantil, Hospital Universitario Austral,
Servicio de Oftalmologia, Hospital Universitario Austral, *Servicio de Labo-
ratorio, Hospital Universitario Austral, *Servicio de Pediatria, Hospital Uni-
versitario Austral, *Servicio de Emergencias, Hospital Universitario Austral,
“Director del Departamento Materno Infantil, Hospital Universitario Austral

Introduccion: Los eventos oclusivos arteriales de la retina son excepcionales en Pediatria. La oclusion retiniana en
general ocurre en adultos mayores, vinculada a tromboembolismo asociado a lerosis carotidea o enfermedad
cardiaca. En cambio, en pacientes jovenes se esconden una gran cantidad de posibles causas que cruzan el abanico de
posibilidades de Virchow. Se estima que un oftalmélogo a lo largo de su carrera tendré la oportunidad de diagnosticar
una oclusion arterial retiniana en un paciente menor de 30 afios, solo una vez. La lista de factores etiologicos des-
criptos en pacientes pedidtricos y adolescentes incluye: mixoma auricular, alteraci lares y delat

post varicela, enfermedad de Fabry, drepanocitosis, trauma y trombofilia entre otras. Objetivo: Comunicar el caso
de una nifia con trombosis de rama de la arteria central de la retina. Caso clinico: Nifia de 9 afios. Previamente sana,

UTILIDAD DEL TIEMPO DE TROMBINA R-020(163)
PARA EL MONITOREO DE LA TERAPIA CON BIVALIRUDINA

EN UN PACIENTE CON TROMBOCITOPENIA INDUCIDA

POR HEPARINA Y ANTICOAGULANTE LUPICO POSITIVO.

A PROPOSITO DE UN CASO

Rosa C'; Colimodio D'; Bet L% Piccirilli G

Torselli M*; Colimodio P*; Aris Cancela M*

'Servicio de Laboratorio, Hospital Universitario Austral, *Servicio de He-
matologia, Hospital Universitario Austral, *Farmacia, Hospital Universitario
Austral, *Hemostasia y Trombosis, Hospital Universitario Austral

Introduccion: La prueba de laboratorio utilizada para el de la terapia con bivalirudina (BVLD),
en pacientes con trombocitopenia inducida por heparina (HIT) es el tiempo de tromboplastina parcial activado (APTT).
Sin embargo este ensayo no es util en los casos en que el paciente presenta un APTT basal prolongado por la presencia
de un anticoagulante lupico (AL) positivo. El tiempo de trombina (TT) serfa una alternativa para el monitoreo, ya que no

se ve afectado por la presencia de anticuerpos antifosfolipidos. Objetivo: Evaluar la utilidad del TT para el monitoreo
de la terapia con BVLD en un paciente con HIT y AL positivo. Material y métodos: Paciente de 42 afios, femenino, con

sin internaciones previas y sin enfermedad idas. Sin dente de trauma previo. Vacunas completas. No
recibe medicacion alguna. Antecedentes familiares: un primo del padre fallecido recientemente por muerte subita a
los 16 afios, sin autopsia. Dos primos maternos, uno con diagndstico de psoriasis y otro con diabetes tipo I. Consulta
48 h después de la aparicion stbita de una cuadrantopsia superior y nasal del ojo derecho, sin sintomas asociados.
En una clinica oftalmoldgica se realiza una OCT (tomografia de coherencia dptica) con diagnostico de oclusion de
rama de arteria central de la retina y es derivada al Servicio de Pedlama para | la busqueda de la condicion clinica
subyacente. No se evidencian signos de foco logico, ni ni Examen fisico normal.
Se solicitan estudios de imagenes y laboratorio. Resultados: Imagenes: RMN de cerebro con contraste y difusion
normal. Angioresonancia de vasos cerebrales normales. Ecodoppler cardiaco y de vasos de cuello normales. Labo-
ratorio: Hto: 40%, 6790 GB/mm*, 236000 plaquetas/mm’, VSG:6 mm/h, Tiempo de Protrombina: 100%, APTT: 33
seg, Fibrinogeno: 301 mg/dl, Tiempo de Trombina: 17 segundos, DD: 293 ng/ml (FEU), FAN: 1/40 Patron moteado,
Anti DNA: Negativo, ANCA: Negativo, Factor R Negativo, P Normal, C3 y C4 Normales,
PCD Negativa, LDH: 367 U/L. Test para Enfermedad de Fabry: Niveles de alfa-galactosidasa A Normales. Mutacion

d de sindrome antifosfolipido (SAF), trombosis venosa profunda y tromboembolismo de pulmon cronico,
bilateral. Se interna con indicacion de tromboendarterectomia pulmonar. Se inicia tratamiento con heparina de bajo peso
molecular (HBPM) y a los 5 dias presenta un descenso del nimero de plaquetas de més del 50%. Con un score 4T de 6
y anticuerpos anti factor plaquetario 4-heparina (Ac aPF4-Hep) positivos se diagnostica como HIT. Se inicia bomba de
infusion continua (BIC) de BVLD a 0.15 mg/kg/h. Dado que bajo anticoagulacion el paciente presentaba un APTT mayor
300 seg, el seguimiento se realizo midiendo TT. Reactivos: Thrombin Time. HemosIL (Instrumentation Laboratory),
preparado con 5 ml de buffer. Coagulometro automatizado ACL TOP 300. Se realiz una curva de calibracion utilizando
pooles de plasma normal que fueron adicionados in vitro con cantidades crecientes de BVLD. Los resultados fueron
evaluados por un andlisis de regresion lineal con el programa Excel (Microsoft Corporation). Resultados: AL: Positivo,
ACA IgG: 104 GPL, ACA IgM: 20 MPL, a-B2GPI IgG: 153 SGU, a-B2GPI IgM: 4 SMU. Ac aPF4-Hep Ac: 2 UA:
Positivo. En la Tabla I se muestra la evolucion de los resultados del TT durante ¢l monitoreo del tratamiento con BVLD.

V617F: Ausente. Se inicia prevencion de la recurrencia con antiagregacion plaquetaria con aspirina, iento con
camara hiperbarica y seguimiento con OCT. A los tres meses de la presentacion se realizan los estudios de trombofilia
encontrandose la presencia de un anticoagulante lipico (LAC) que persiste en la repeticion a las 12 semanas, asu-
miéndose el cuadro como un Sindrome Antifosfolipido (SAF). El resto de los ensayos de laboratorio de trombofilia
fueron negativos. Conclusiones: Se concluye que la paciente presentd un cuadro excepcional de trombosis retiniana
irreversible por un SAF pnmano La deteccion de estos anticuerpos permitio diagnosticar la condicion subyacente y
determinar la longada. Con el iento i do recuperd parte del defecto inicial del campo
visual, pero ha quedado con un pequeno segmento ciego que no limita su vida de relacion, ni sus actividades habitua-
les, por lo que el prondstico corresponde al de la condicion subyacente y su manejo. Las complicaciones oculares del
SAF incluyen amaurosis fugaz, diplopia transitoria, pérdida del campo visual, neuropatia optica isquémica, oclusio-
nes vasculares retiniana y coroidea y retinopatia proliferativa periférica. Debe investigarse la presencia de anticuer-
pos relacionados con SAF en pacientes jovenes con retinopatia vaso oclusiva sin factores de riesgo convencionales.

Tabla 1.
Dia HRII’M D;IST Inicio l(;vl,l‘) +7 +8 +9 +11 +12 +13
Plaquetas (x103/ul) 106 47 56 64 63 66 90 118 17
APTT (seg) 186 266 280 >300 | >300 | =300 | =300 | =300 [ =300
Dosis BVLD (mg/kg/hora) 0.15 015 | 015 | 018 | 020 | 020 | 020
TT(seg) 14 61 62 65 81 85 91

El rango de anticoagulacion obtenido de la curva de calibracion con el pool de plasma normal adicionado in vitro con
BVLD, fue de 48 a 173 seg, para concentraciones entre 0.25-1.50 ug/ml de BVLD. Conclusiones: Logramos monito-
rear la terapia del paciente con BIC de BVLD, con el TT que utilizamos de rutina en el laboratorio. En este caso en que
el APTT basal estaba aumentado por un AL positivo, el TT resulto util para el seguimiento. El ensayo in vitro utilizando
pool de plasma normal adicionado con BVLD en cantidades crecientes, nos permitio concluir que la paciente estuvo
en rango de anticoagulacion durante todo su tratamiento con las dosis administradas. Esta curva demostr6 utilidad en
valores bajos de concentracion de BVLD, pero se requieren més estudios para amayores
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CASOS CLINICOS

R-021(169)

1* REPORTE DE USO DE IDELALISIB EN ARGENTINA
EN LINFOMA FOLICULAR RECAIDO/REFRACTARIO
CON BUENA RESPUESTA'Y TOXICIDAD ACEPTABLE

Giuliani F'; Wannesson B'; Fernandez I';
Martinez Rolon J'; Pavlovsky M'

'FUNDALEU

Introduccion: El linfoma folicular (LF) constituye el segundo tipo més frecuente de linfomas no hodgkin. La mediana
de edad al diagndstico, es de 65 ailos. La tasa de respuesta global en primera linea, supera el 80%, sin embargo, un 20%
presentan recaidas tempranas. El Idelalisib, inhibidor selectivo de la fosfatidilinositol-3-quinasa, fue aprobado en 2014
por la federacion de drogas y alimentos de EEUU (FDA) para el tratamiento del LF recaido/refractario (R/R) a dos o mas
terapias sistémicas previas, observandose, tasas de respuesta global del 57%, mediana de duracion de respuesta de 12.5 a
14 meses y sobrevida libre de progresion de 11 meses. El perfil de toxicidad del farmaco fue: Diarrea (43%), fatiga (30%),
nauseas (30%), tos (29%) y fiebre (28%). Las toxicidades grado 3/4 reportadas fueron: Neutropenia (27%), elevacion de
transaminasas (13%), diarrea (13%) y neumonia (7%). La diarrea producida por idelalisib suele ser de etiologia autoin-
mune. Su tratamiento consiste en la suspension transitoria del mismo y administracion de esteroides. Objetivos: Describir
eficacia y perfil de toxicidad del idelalisib en pacientes con diagndstico de LF R/R a 2 0 més lineas de tratamiento previas
en nuestra poblacion. Materiales y Métodos: Se analizaron retrospectivamente, dos pacientes con diagnostico de LF R/R
a2 omés lineas de histologi dos por anatomia ica, atendidos en nuestro centro entre
el aiio 2010y 2017. Paciente 1: Masculino, 45 afios, estadio IV, con infiltracion de médula dsea (MO),tratado con 4 lineas
de quimioterapia previas. Paciente 2: Masculino, 60 afios, estadio II,con masa bulky paraacrtica izquierda al diagndstico,
tratado con 3 lineas de quimioterapia previas. Ambos pacientes realizaron mantenimiento con rituximab por dos afios, pre-
sentaron recaida temprana de enfermedad y realizaron TAMO como consolidacion en 2° remision. La dosis de idelalisib fue
de 150 mg ¢/12 hs hasta progresion de enfermedad. Se evaluaron los pacientes mediante técnicas de imagenes, al inicio del
tratamiento y previo al cierre del andlisis del presente reporte. El perfil de toxicidad se evalud segin los criterios comunes
de terminologia para eventos adversos version 4.03. Resultados: Paciente 1: Previo al inicio de idelalisib, presentaba un
estadio [V (compromiso de MO) evaluado por TAC. Posterior al tratamiento, se observo una muy buena respuesta parcial
(MBRP). En el transcurso del mismo, present progresion de enfermedad evaluada por PET-TC. La duracion de respuesta
fue de 17 meses. Como tnica toxicidad se observo: diarrea grado 2, resolviendo la misma con el agregado de deltisona 40
mg/dia. Paciente 2: Previo al inicio de idelalisib, presentaba un estadio IT evaluado por PET/TC. Posterior al tratamiento,
se observo una respuesta completa (RC), evaluada por PET-TC, encontrandose hasta la fecha sin progresion, a 15 meses de
iniciado idelalisib. Present como tnica toxicidad: diarrea grado 1, autolimitada, sin necesidad de tratamiento esteroideo.

) . o Duracion
Edad Sexo | Masa Bulky | Compromiso | N° de lineas Esquemas de Respuesta | de respucsta
(Aios) de MO previas tratamiento
(Meses)
R-CHOPX 6
45 Ml:;f)" No si 4 ?_'/‘:I\:(? MBRP 17
RAICEx2
Masew R-CHOP x 6+ RT
60 e Si No 3 B-Rx 4 RC 15
TAMO

Conclusiones El andlisis de nuestros dos pacientes fue similar a los datos reportados segin las distintas series en la
literatura internacional, con una duracion de respuesta de 17 meses y 15 meses al momento del cierre del anlisis. Segin
los datos analizados en nuestra experiencia, el tratamiento con idelalisib resultd ser una muy buena opcion terapéutica para
casos de LF R/R a dos o mas lineas, con buena profundidad y tiempo de respuesta y con un excelente perfil de toxicidad,
permitiendo realizar la totalidad del bajo régimen ambulatorio.

R-022(172)

NEOPLASIA MIELOPROLIFERATIVA CRONICA
PHI NEGATIVA DE PRESENTACION INUSUAL

Cijanes E'; Narbaitz M'; Metrebian F'; Stanganelli C';
Acevedo S'; Patronella V'; Bengio R'; Sarmiento M!

'TTHEMA. ANM de Buenos Aires

" Tonrol Tncifieahl,

Introduccion: las neop mielop ivas i ificables (NPM-I) agrupan casos con caracteristicas
clinicas e histologicas tipicas de las NMP cronicas Phi negativas que no cumplen con todos los criterios de
una entidad especifica. Constituyen verdaderas superposiciones. La clasificacion OMS 2016 incluye los tres
subtipos mas frecuentes: NMP Phi negativas en estadio inicial o, en estadios avanzados donde no se puede
establecer la entidad original y, casos coexistentes con inflamaciones o neoplasias que enmascaran las caracte-
risticas tipicas. Se presenta un paciente con NMP Phi negativa que debuté con AHAT Coombs positiva, cuyas
caracteristicas y evolucion infrecuentes fueron compatibles con una NMP-I. Caso Clinico: mujer de 64 afios
con antecedentes de hernia hiatal grande, artritis, HTA y [AM. Debuta con AHAI PCD + por panaglutininas
en 2014 en otra institucion. Recibio meprednisona 40-70 mg/dia con pobre respuesta. SV eritrocitaria: Hto
27% V Y acortada (18 dias), hemdlisis aumentada (2.6%), destruccion esplénica. Fue esplenectomizada en
Julio 2015. Anatomia patologica del bazo: 17x12x7 cm, 674 gr, depdsitos de hemosiderina, congestion de
senos ¢ hiperplasia folicular reactiva, neutréfilos y linfocitos ocasionales en cordones de Billroth. Evoluciond
con cefaleas persistentes, anemia, leucocitosis y trombocitosis (>1.2 x 109/L). RNM cerebro: isquemias. Eco
cardiograma dilatacion moderada Al, FSVI conservada. Doppler transcraneano normal y LAC+. Inicio ACO
y AAS. BMO (Oct 2015): cel 96%, hiperplasia granulocitica y de MGCs, Perls +, MF reticular moderada/
intensa. JAK2 V617F positivo, BCR-ABL p210 negativo. Recibio HU hasta 2.5g/dia y meprednisona 40
mg/dia. Suspendio AAS por epistaxis. Ingresa al THEMA, julio 2016. HTO 28%, VCM 108 fl, Hb 8.5 g/dl,
Leucocitos 18.8x109/L (N: 75% L: 15% Mo 6% Eo 2% Ba 2%), plaquetas 1.900x109/L FSP trombocitosis,
eritroblastos, dacriocitos, no blastos. VSG 19 mm/h, LDH 863 UI/L, haptoglobina normal, PCD/I negativas,
vit B12 disminuida, Ac Anti cel parictales y FI negativos, Fe 38 mg/dl, Sat 9% FT 29 ng/ml. LAC negativo.
Revision de BMO: cel 90% SE 6n normal, SM p con maduracion completa. CD34 1%,
MGC incrementados, formas variadas, atipicas frecuentes con cluster cerrados, fibrosis reticular y colagena,
signos de osteoesclerosis. MF- 3. Por 3 meses requirié transfusiones de GR y suspendio ACO por sangrados
cutineo-mucosos recurrentes. La trombocitosis 2.790x109/L refractaria a HU, fue controlada con busulfan
4-2mg/dia. Recibio hierro e.vy B12 SL alcanzando Hto 44%, Hb 13 g/dL, plaquetas 370x109/L. Comentario:
el cuadro mostr6 un fenotipo combinado de MF1ria y TE no clasificando para una unica entidad. La MO
mostrd caracteristicas de MF Iria tipica, tal como se reporta en el >50% de los casos de NMP-I. Se acompaiio
de dacriocitos y LDH elevada, bazo congestivo y ausencia de metaplasia mieloide. La anemia fue primero in-
mune y luego carencial. El componente tipico de la TE fue la trombocitosis extrema, persistente y refractaria
no atribuible a esplenectomia. La presencia de JAK2 V617F concordd con la literatura: positivo en un 25% de
las NMP-I. Es ble el lente control y tol ia obtenidos con busulfan confirmando la vigencia de
éste agente. Nos consta que la 2da isquemia cerebral ocurrié con hemograma normal y los sangrados fueron
bajo antiagreacion y anticoagulacion. La AHAI inicial, poco reportada en NMP, desaparecio antes de lograrse
control de la enfermedad. Fue quizas un prodromo pero no puede desvincularse totalmente de la AR aunque
no estaba activa. Conclusion: Las NMP Inclasificables rep un 10-15% de las NMP Phi negativas y
constituyen un desafio diagnostico y terapéutico como el caso descripto, que corresponderia a un subtipo in-
frecuente de superposicion en MF Iria y TE. Por tratarse de una presentacion inusual, es de interés comunicar
la experiencia que puede ser beneficiosa para una mejor y temprana caracterizacion.

NEOPLASIA DE CELULAS DENDRITICAS R-023(176)
PLASMOCITOIDES BLASTICAS CON COMPROMISO CUTANEO,

DE MEDULA OSEA Y DE SISTEMA NERVIOSO CENTRAL:

REPORTE DE UN CASO

Ariza Bolivar A
Hospital de Clinicas José¢ de San Martin

La neoplasia de células dendriticas plasmocitoides blasticas (NCDPB) es una neoplasia hema-
tologica poco frecuente, clinicamente muy agresiva y que puede manifestarse como lesiones
cutaneas, con o sin compromiso extracutdneo, o como una leucemia aguda. Fue incorporada
a la 4ta edicion de la clasificacion de la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) de 2008
dentro del grupo de leucemias agudas y neoplasias derivadas de precursores hematopoyéticos
mieloides. Su frecuencia de presentacion es extremadamente baja representando aproximada-
mente el 0,44 % del total de las neoplasias hematologicas diagnosticadas por afio. A continua-
cion se presenta el caso de un paciente con NCDPB con manifestaciones cutaneas iniciales y
compromiso sistémico por su enfermedad. Paciente de 73 anos de edad con antecedente de
hipertension arterial quien comienza 5 meses previos a la consulta con lesiones cutaneas hi-
perpigmentadas, sobreelevadas, eritemato-violdceas, no dolorosas ni pruriginosas, ubicadas en
torax posterior, que evolucionan en el ultimo mes con aumento del tamafio y progresion hacia
torax anterior, abdomen, extremidades y cara. Refiere ademas pérdida de peso de aproximada-
mente 15 kilogramos en los tltimos 5 meses sin otros sintomas acompanantes. Al momento de
su evaluacion se constata anemia (hematocrito: 26%, hemoglobina: 8,6 g/dl), trombocitopenia
(plaquetas: 72.000) e insuficiencia renal no conocida previamente (clearence de creatinina:
26 ml/min). Como parte de la estadificacion se realiza tomografia de torax, abdomen y pelvis
que evidencia esplenomegalia leve con multiples adenopatias axilares e inguinales, algunas en
rango adenomegilico. Se realiza biopsia de piel cuya anatomia patologica informa infiltracion
dérmica por neoplasia de células dendriticas plasmocitoides blasticas y puncion biopsia de
médula 6sea en la cual se evidencia una infiltracion del 60% por células de la misma estirpe.
Se realiza también anélisis del liquido cefalorraquideo (LCR) que confirma compromiso del
sistema nervioso central por la misma enfermedad. Se decide inciar tratamiento quimiotera-
pico sistémico con esquema CHOP (ciclofosfamida, doxorrubicina, vincristina y prednisona),
completando en total 6 ciclos, asociado a L-asparaginasa (en total 9 dosis) y quimioterapia
intratecal con metotrexate (1 intratecal por ciclo). El paciente evoluciona con franca mejoria de
las lesiones cutaneas, negativizacion del LCR y luego de finalizado el tratamiento presentaba
biopsia de médula 6sea sin infiltracion por células neoplasicas y PET-TC negativo. Presentod
como complicaciones gastroenterocolitis en contexto de neutropenia con evolucion favorable.
Debido a la baja frecuencia de la NCDPB y a la ausenica de estudios prospectivos no exsite
hasta el momento un tratamiento estandarizado para esta patologia. Diferentes estudios han
demostrado tasas de remision completa de entre un 40% a 90% utilizando esquemas quimio-
terapicos tipo leucemia aguda/linfomas agresivos, pero las tasas de recaidas son altas si no
se realiza una terapia de consolidacion. La principal limitante en la eleccion terapéutica es el
estado funcional de los pacientes afectados con esta patologia, tal y como sucedi6 con nuestro
paciente a quien se le realiz6 un tratamiento ajustado a su fragilidad.

LINFOMA “TRIPLE HIT”: APLICACION R-024(192)
DE FLUORESCENCIA IN SITU (FISH) EN EL DIAGNOSTICO

Lang C'; Peretz F*; Burgos R?; lommi P';

Cabaleiro P%; Pombo P%; Agriello E*

'Laboratorio LEB-GHS, *Conciencia, Instituto Oncohematologico de la Pata-
gonia, Neuquén, *Laboratorio LEB, “Laboratorio LEB-GHS-Catedra Hema-
tologia Clinica, UNS

Introduccién: los Linfomas B Difusos a Células Grandes (LBDCG) son los mas fre-
cuentes de los linfomas no Hodgkin B agresivos. Entre 5%y 15% de los LBDCG pre-
sentan rearreglos del gen MYC, asociado con frecuencia a translocaciones de BCL2 y,
en menor medida, de BCL6. Los llamados linfomas “doble hit” (LDH) y “triple hit”
(LTH) han sido reconocidos como una entidad en la tltima revision dela Organizacion
Mundial dela Salud, dentro de la categoria “linfomas B de alto grado con rearreglos
de MYC y BCL2 y/o BCL6”. Objetivos: presentar el caso de un paciente con linfoma
“triple hit”, destacando la importancia de la caracterizacion molecular en la eleccion
del tratamiento y el prondstico de la enfermedad. Caso Clinico: se trata de un paciente
de sexo masculino de 52 afios de edad con adenopatias formando conglomerados a
nivel lateroadrtico, iliaco e inguinal derechos. El estudio anatomopatologico reali-
zado sobre la biopsia de ganglios inguinales identifico un LBDCG de origen centro
germinal, sin infiltracién de médula 6sea, en estadio inicial II A X. Luego de recibir
esquemas R-CHOP, R-ESHAP y R-GVD sucesivamente, la evaluacion de enfermedad
residual minima (ERM) por PET TC muestra refractariedad al tratamiento. Se realiza
entonces una biopsia de ganglio inguinal, en la cual la anatomopatologia y el fenotipo
hallado por citometria de flujo multiparamétrica coincidieron en la persistencia de un
LBDCG. El estudio por Fluorescencia in Situ (FISH) de la misma biopsia detecto la
presencia de rearreglos de los genes MYC, BCL2 y BCL6, y delecion monoalélica
del gen TP53. Discusion: el caso corresponde a un linfoma “triple hit” con delecion de
TP53. Se presenta por lo infrecuente de esta entidad. Este tipo de linfomas se caracte-
rizan por tener un prondstico muy pobre, y requieren en muchos casos de la aplicacion
de estrategias no convencionales para su tratamiento. El trasplante autologo es una
alternativa siempre que se demuestre quimiosensibilidad, sin embargo Cucuini y cola-
boradores mostraron una sobrevida a 4 aflos significativamente menor en los pacientes
MY C+ con respecto a los MY C- (18% vs. 42%). El desafio actual es la deteccion tem-
prana de estos linfomas con comportamiento clinico agresivo y caracteristicas biolo-
gicas distintivas, para lograr mayor sobrevida de los pacientes. Se sugiere la busqueda
de rearreglos de los genes MYC/BCL2 y BCL6 en todos los LBDCG y linfomas de
alto grado, sobre todo aquellos que sean refractarios al tratamiento de primera linea; y
en los pacientes que se presentan con enfermedad diseminada, compromiso de Sistema
Nervioso Central (SNC) y leucemizados.
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CASOS CLINICOS

PSITACOSIS EN NINO EN TRATAMIENTO AGUDO R-025(206)
POR LEUCEMIA. A PROPOSITO DE UN CASO

Navarri J'; Garbini C'; Filardi F'; Riccheri M'; Tapponnier A'
'Hospital Prof. A. Posadas

Introduccién: Psitacosis enfermedad zoondtica causada por Chlamydophila psittaci, bacteria
Gram negativa, intracelular, de la familia Chlamydiaceae. Los humanos se infectan por inhalar
polvo, plumas, secreciones y excreciones contaminados o por el contacto directo con aves infec-
tadas. Es inusual la transmision de persona a persona. Su sintomatologia varia desde un sindrome
gripal a neumonia atipica grave. Enfermedades no complicadas, dura 7-10 dias y puede auto
limitarse. Las formas graves pueden presentarse con endocarditis, miocarditis, enfermedad renal,
hepatitis, anemia, encefalitis, meningitis y mielitis. Se diagnostica combinando de signos clinicos
y serologia. Tratamiento con tetraciclina o macrélidos durante 14 dias y terapia de sostén. Caso
clinico: Nifio de 4 afios de edad, con diagnostico de LLA B comun finalizando quimioterapia pro-
tocolo GATLA 1B ingresa a sala de pediatria con diagnostico de Neutropenia febril Y Neumonia
multifocal sin hipoxemia. Laboratorio de Ingreso: Neutropenia, PCR 20mg/dl. Se realizan cultivos
negativos. ANF (aspirado de secreciones nasofaringeas) negativo. Se medica con ceftazidime +
amikacina. Evoluciona desfavorablemente en los siguientes 5 dias, con nuevos cultivos negativos
a las 48hs., con requerimiento de oxigeno suplementario en aumento, pasa a UTIP (unidad de te-
rapia intensiva pediatrica). Permanece en ARM (asistencia respiratoria mecanica) por 7 dias, pre-
senta derrame pleural izquierdo con necesidad de TAP (tubo de avenamiento pleural) por 7 dias.
Cultivos negativos. Se rota tratamiento antibiotico con: Meropenem, Vancomicina, Anfotericina,
Trimetoprima sulfametoxazol y Claritromicina. Pasa a sala de hematoncologia donde persiste con
fiebre intermitente. Se repite ANF donde aisla Chlamydia Psittaci y Chlamydia Pneumoniae por
técnica de PCR. Se realiza denuncia epidemioldgica a zona sanitaria, el departamento de zoono-
sis municipal, realizo visitas a domicilio, no encontrandose foco epidemioldgico habitacional.
Se reinicia tratamiento con Claritromicina y se agrega ciprofloxacina. Se suspende anfotericina,
continua con Meropenem y Vancomicina. Permanece en sala de hematooncologia por 10 dias,
posteriormente evoluciona en mal estado general, presenta exantema inespecifico e inyeccion con-
juntival asociado a distres respiratorio, pasa a UTIP. Se sospecha sindrome hemofagocitico, y se
inicia tratamiento con corticoides. Laboratorio: hemograma continia neutropenico, hepatograma
y coagulograma normal, PCR en descenso. Presenta anisocoria transitoria. TAC encéfalo 27/5:
Pequefia imagen cortico subcortical occipital derecha valorada por Neurologia infantil impresiona
lesion secuelar 2ria a quimioterapia. Permanece en ARM por 5 dias, se extuba electivamente.
Requiri6 4 dia de inotropicos, multiples transfusiones de GR y plaquetas. Se realiza PAMO ante
la sospecha clinica de Sindrome hemofagocitico: Muestra con escasa celularidad, no concluyente.
Evoluciona favorablemente, se suspende gradualmente tratamiento antibiotico. Por aislamiento de
Chlamydia Psittaci y Pneumoniae cumple 14 dias de tratamiento con Claritromicina. Conclusion:
Presentamos este caso como un desafio clinico en el paciente pediatrico oncologico en tratamiento
agudo, ya que no se cuenta en la bibliografia con publicaciones de casos similares. Los médicos
debemos considerar la psitacosis en todos los pacientes enfermos expuestos a aves y el tratamiento
temprano especifico para la psitacosis debe ser iniciado. Es de suma importancia la realizacion de
denuncia epidemiologica. El diagnéstico y la notificacion oportuna pueden ayudar a identificar la

R-026(208)

ENFERMEDAD PULMONAR
TROMBOEMBOLICA CRONICA (HPTC),

SINDROME ANTIFOSFOLIPIDICO (SAF),
TROMBOCITOPENIA INDUCIDA POR HEPARINA (HIT).
ESTRATEGIA QUIRURGICA

Bet Ortiz L'; Aris Cancela M'; Colimodio P';
Belaustegui S'; Paganini M'; Ballestracci M';
Ravchina I'; De Rosa C'; Vaccarino G'; Bilbao J'

'Hospital Universitario Austral

Paciente femenina de 41 afios derivada de Perd. Dmgnosncn de Hipertension pulmonar cronica (HTPC) y Sindrome
antifosfolipidico (SAF). Ingresa para tromboend: A dentes: -2004 Embarazo complicado con eclamp-
sia. -2005 Trombosis venosa profunda (TVP) proximal izquierda secundaria trauma anticoagulada con heparina de
bajo peso molecular (HBPM) durante | mes y warfarina hasta completar 6 meses. -2006 Evoluciona con disnea.
Inmovilizacion con férula (miembro inferior izquierdo) por caida. Complica con TEP y reinicia anticoagulacion.
Intra tratamiento con HBPM nuevo TEP. Se implanta filtro de vena cava inferior (permanente). Se diagnostica SAF
primario. -2008 Anexohisterectomia. Sin complicaciones. —2015 Bajo anticoagulacion en rango nuevo TEP. -Niega
antecedente de uso de hormonas anticonceptivas. -Padre TAM a los 50 afios. 22 de junio de 2017 Ingresa a Hospital
Austral para resolucion quirtrgica de HPTC bajo anticoagulacion con warfarina. Con requerimiento de oxigeno con
canula a bajo flujo. Estudios complementarios -Laboratorio: Hto 41,4% Hb 14,4g/dl GB 5.750/mm?’ (formula conser-
vada) Plaquetas 106.000/mm’ TP 28% KPTT: 186 seg. (VN 22 - 37seg) RIN 2,44. ACL IgG 104U/, ACLIgM 20U/,
P2GPI IgG 153U/ p2GPI IgM 4U/1, Anticoagulante lipico positivo. -Angiotomografia de torax: defecto de relleno
endoluminal completo en el origen de la arteria pulmonar (AP) derecha con ausencia de opacificacion pos contraste
de arterias lobares de dicho hemitorax. Defecto de relleno parcial en region proximal de la AP izquierda. Dilatacion
del tronco de la AP (35 mm y de las arterias bronquiales. Alteracion difusa de la densidad del parénquima pulmonar
bilateral con consolidaciones triangulares de base pleural que podrian atribuirse a dreas de infarto. -AngioTC de ab-
domen y pelvis: reduccion marcada del calibre de la vena cava inferior con trayecto infrahepatico filiforme y filtro en
su extremo distal. Defecto de relleno endoluminal en venas iliacas primitiva y externa derecha. Circulacion colateral
venosa abdominal en hilios renales y region hipogéstrica con drenaje hacia el sistema dcigos. -Ecocardiograma: frac-
cion de eyeccion ventricular derecha conservada, sin poder estimar la presion pulmonar. Dilatacion leve del tronco de
arteria pulmonar. -Test de caminata de 6 minutos: d ion significativa (> 5%). -Centell V/Q: ausencia
de perfusion con hipoventilacion de todo el pulmon derecho, compatible con TEP subagudo de la AP derecha y TEP
cronico de 2 segmentos del pulmoén izquierdo. -Cateterismo derecho e izquierdo con medicion de presiones: volumen
minuto 5.03L/min indice cardiaco 3.03 Vmin/m?, presion capilar pulmonar 14mmHg, presion arteria pulmonar sisto-
lica 53mmHg media 32mmHg diastolica 20mmHg, presion vcmnculo dcrcchn sistolica S5mmHg, prcsmn media en
auricula derecha 4mmHg, resistencia vascular pulmonar 288 dinas/s %, Roto ant lante como
puente a la cirugia con HBPM y al quinto dia descendid el recuento plaquetario més de un 50% del basal. 4T score: 6
puntos. Anticuerpos anti FP4 heparina 2U/L. Se rota a bivalirudina (BVL) y suspende cirugia. Recuperado su recuento
plaquetario basal rota awarfarina. R fa considera SAF primario. Estable clinicamente se externa
con hidroxicloroquina 200 mg/dia, asplnna 100mg/dia, y warfarina en mngo (dosaje de factor I 25%). Se evaluara
con equipo de cirugfa, anestesia, perfusi dores, laboratorio y I logia el manejo de la paciente con
drogas alternativas a heparina (BVL) durante la cuculacmn extracorpdrea y en post operatorio inmediato. Asimismo,
el monitoreo de BVL paciente con aPTT basal prolongado.

fuente de infeccion y controlar la propagacion de la enfermedad.
R-027(211)

AMPLIFICACION INTRACROMOSOMICA
DEL CROMOSOMA 21 (IAMP21).
IMPORTANCIA DE SU DETECCION

Quatrin M'; Pasti C'; Cabaleiro L'; Giménez V'
"Hospital Sor Maria Ludovica

El 80 a 85% de las Leucemias Linfoblasticas Agudas comunes de la
infancia son de células precursoras B (LLA-BPC) y se asocian con
pronostico favorable, sin embargo, entre 1 y 2% de las LLA presen-
tan una alteracion que involucra la amplificacién intracromosomica
del 21 (1IAMP21), esto define un subgrupo de alto riesgo y prondstico
desfavorable. Los pacientes con iAMP21 tienen una edad media de
9 a 11 afos de igual incidencia en ambos sexos, con bajo recuento
de blancos. Estudios recientes demostraron un aumento en la SLE en
pacientes tratados con protocolos de alto riesgo en comparaciéon con
aquellos tratados como riesgo estandar. La iAMP21 puede sospechar-
se en cariotipos que presentan derivados del cromosoma 21, anillos,
cromosomas marcadores y aun en cariotipos normales con clinica
compatible. La misma se detecta mediante la técnica de hibridacion
in situ fluorescente (FISH) para el gen RUNXI1. La observacion de 3
sefiales extras sobre un mismo cromosoma en metafases, o bien, 5 o
mas sefales en nucleos interfasicos confirma la amplificacion génica.
Segun diferentes estudios la iIAMP21 puede estar asociada con otras
alteraciones como: ganancia del cromosoma X, anomalias del 1q, mo-
nosomia o delecién del cromosoma 7, anomalias del 11q y 12p. En
nuestro hospital se han detectado dos casos con la iAMP21 en los
ultimos cinco afios: una nifa de 10 afios y un nifio de 9 afios deriva-
dos por presentar adinamia e hiporexia, fiebre de dias de evolucion,
dolores articulares entre otros sintomas. Se realiz6 analisis de sangre,
PAMO, citometria de flujo, biologia molecular, analisis citogenético y
FISH en médula ésea. Dado el prondstico desfavorable de esta ampli-
ficacion es importante la deteccion e identificacion para la estratifica-
cion y tratamiento del paciente. Por el impacto que tiene el hallazgo
resaltamos la importancia de su deteccion.

TROMBOCITOPENIA INMUNE R-028(222)
POST - TRANSPLANTE AUTOLOGO

Rey Valencia K'; Mejia M'; Caballero D'; Sorrentino M'; Rigl R';
Starc A'; Ortiz M'; Rapam L'; Tamashiro M'; Fassi D*; Franchini P';
Griguoli F'; Salerno M'; Solis M'; Yaiiez Rodriguez F'; Iastrebner M'

!Sanatorio Sagrado Corazon, Buenos Aires, Argentina,
Centro ambulatorio, OSECAC

Introduccion: La trombocitopenia inmune (TI) post trasplante autologo de médula osea
(TAMO) es una entidad infrecuente de evolucion incierta que requiere ser rapidamente
tratada. Puede asociarse con retraso del engraftment, infeccion, mielosupresion o recaida.
El mecanismo exacto fisiopatogénico no esta del todo claro, pudiendo ser una alteracion de
las funciones inmunoreguladoras y de la reconstitucion inmune post transplante. El objeti-
vo del presente trabajo es presentar un caso clinico y revisar la literatura. Caso clinico: Se
describe a un paciente masculino de 41 aflos con antecedente de Linfoma Hodgkin (LHO)
variedad escleronodular, estadio IIb y masa bulky mediastinal. Diagnostico en septiembre
de 2013. Fue tratado con quimioterapia (QMT), esquema ABVD, por 6 ciclos y luego,
radioterapia. Recay6 en mayo de 2014 con compromiso infradiafragmatico e imagenes
hipercaptantes pulmonares por PET. Realizo QMT de rescate con esquema ICE x 3 ciclos
logrando una segunda remision completa. Consolido con Trasplante Autologo de Médula
Osea (TAMO) en noviembre de 2015. En el post trasplante, nunca normalizo el recuento
plaquetario y en Febrero de 2017, se internd en guardia por hemorragia severa y esponta-
neay requirio transfusion de plaquetas, metilprednisolona y gammaglobulina en alta dosis.
La biopsia de médula 6sea y el estudio PET no evidencié enfermedad de base. Al no poder
sostener la respuesta con corticoides, se indico eltrombopag pero, los resultados fueron
desfavorables. Se estudiaron anticuerpos (Ac) antitiroglobulina y anti RO que fueron nega-
tivos. El colagenograma, los Ac para Sindrome antifosfolipidico y el perfil tiroideo fueron
normales. Estidios para HIV, HCV, HVB, CMV y EBV fueron negativas. Luego de suce-
sivas internaciones por plaquetopenia severa y sangrados sin otras citopenias, el paciente
recibié una 3ra linea de tratamiento con anti CD20 (4 dosis), micofenolato 2gr / dia y
deltisona 40 mg / dia. Las transfusiones de plaquetas fueron de donante tinico. Una nueva
Puncion de Médula 6sea en mayo de 2017 informaba hiperplasia moderada de la serie me-
gacariocitica (Mg), Mg de distintos tamafios con cambios reactivos, trama reticulinica MO
y la Citometria de Flujo (CMF) de médula 0sea no evidenciaba aberraciones madurativas
ni clonalidad. La CMF de sangre periférica mostro linfocitos T (96%) e inversion de la
relacion CD4 / CD8. El ultimo PET-TC de Mayo de 2017 fue negativo para la enfermedad
de base y, en el frotis de Sangre Periférica (FSP) se describio macroplaquetas. Dada la
buena respuesta al ultimo tratamiento ofrecido, se decidio el egreso sanatorial con recuento
de plaquetas de 48000/mm’ y sin evidencia de sangrado. Conclusién: Se presento un raro
caso de trombocitopemia post trasplante autélogo de médula 6sea. Destacamos la escasa
frecuencia de esta complicacion y la refractariedad al tramiento.
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CASOS CLINICOS

CASO CLINICO: LMA T(8;21)
RELACIONADA A TERAPIA Y DEFECTOS EN LA VIA BCRA

Gonzalez Hobecker M'; Stemberg E'; Devecchi A';
Benavidez N'; Ferniandez C'; Bernard H'

'Hospital Madariaga

Introduccion: EI gen BRCA 1 y BRCA 2, ubicados en el cromosoma 17 q y 13q respectivamente,
pertenecen a la familia de los genes supresores de tumores, que forman parte del sistema de deteccion y
reparacion de los dafios del ADN. Se presenta més frecuentemente en la poblacion de judios askenazi, no-
ruegos y holandeses. Numerosas neoplasias son atribuidas a estas mutaciones como el cancer de mama,
ovario, linfoma del manto, LMA y LLC. La alteracion del gen BCRA 1, estd asociada a la LMA de novo y
alarelacionada con terapia. La t(8;21) es una alteracion citogenética que también se encuentra en la LMA
relacionada a terapia con inhibidores de topoisomerasa II. Caso clinico: Paciente femenino de 24 afios
de edad, sin antecedentes, consulta en octubre de 2014 por nodulo mamario en mama derecha. Serealiza
cuadrectomia mamaria con diagnostico de Carcinoma ductal invasor, grado III. En la secuenciacion de
genes presentd la mutacion BRCA 1. Recibi6 tratamiento quirdrgico, quimioterapia con doxorrubicina,
ciclofosfamida, paclitaxel y radioterapia, con elevada toxicidad medular que requirié G-CSF, sin requeri-
miento transfusional. A los 4 meses presentd pancitopenia, observandose en el frotis de sangre periférica
18% de blastos granulares de aspecto mieloide. En médula 6sea (MO) el recuento fue de 27% de blastos.
La citometria de flujo de MO fenotipo vinculable a LMA M2. Citc ico: 46, XX t (8;21) (q22;q22)
(13) / 46XX (11). Se asume como LMA t (8;21) relacionada a terapia. Recibe tratamiento de induccion
con Protocolo GATLA 7/3, evoluciona con requerimiento transfusional, neutropenia febril. En el dia 14
se observa en MO 12 % de blastos mieloides por lo que es derivada a centro de mayor complejidad para
continuar tratamiento. Discusién: Es conocido que el tratamiento para el cancer de mama puede estar
relacionado al desarrollo posterior de Sindrome Mielodisplasico/LMA. Radioterapia y farmacos como
alquilantes, inhibidores de la topoisomerasa I1, [asociados a t(8;21)], predisponen dicha patologia. Pro-
ducen dafio a nivel de la doble cadena de ADN, sumado a esto, una deficiencia de la via BCRA, conlleva
a un dafio mutacional que puede llegar a desencadenar una neoplasia mieloide. Con respecto al G-CSF,
no hay evidencia concluyente. En el caso clinico que se presenta, los factores causales actuan de forma
sinérgica para progresar a una LMA. La mutacion del gen BCRA1 induce a un evento de mutacion que
crea un bloqueo en la diferenciacion y potencia el dafio producido por la quimioterapia al no contar con
la capacidad de resolver el deterioro en el ADN. La quimioterapia produce hipermetilacion en el ADN,
ruptura de cadenas y de los enlaces cruzados. EI gen BCRA 1 regula la hipermetilacion en los promotores
de genes, y la pérdida de su funcion conlleva a la acumulacion de alteraciones genomicas después de la
exposicion a estos agentes, aumentando 3.5 veces el desarrollo de LMA. Se evidenci6 que el 32% de las
LMA de novo y el 75% de las relacionadas a terapia estin parcialmente metiladas en el locus BCRA 1.
Este caso clinico no concuerda con la bibliografia con respecto a que los agentes alquilantes se asocian
a monosomias en ¢l cromosoma 5y 7. Conclusiones: Las células madre hematopoyéticas tienen un
alto potencial de proliferacion, son susceptibles a las mutaciones inducidas por terapia, que resultan en
alteraciones en la cascada de sefializacion, inhibicion de la apoptosis, division celular incontrolada y
anormalidades en la diferenciacion. El desarrollo de la LMA es multifactorial. Defectos en la via BCRA
conlleva a mutaciones genéticas, fuertemente involucradas a neoplasias, sumado a esto, la terapia previa,
aumenta el riesgo de desarrollo de LMA. Los pacientes con mutaciones en los genes BCRAT y BCRA2
son mas vulnerables a los efectos adversos de la quimioterapia y radioterapia.

R-029(247)

R-030(249)

LINFOMA MARGINAL DE BAZO

E HIPERTENSION PORTAL NO CIRROTICA,
DOS ETIOLOGIAS UN MISMO PACIENTE
Lurbet M'; Laviano J'; Maymo D'; Cazap N';
Huber M'; Dupont J'; Gotta D!

!Centro de Educacion Médica e Investigaciones Clinicas CEMIC

El Linfoma de la zona marginal de bazo (LZMB) suele presentarse
con esplenomegalia y linfocitosis periférica. La Hipertension portal
no cirrdtica (HPNC) se ha reportado en pacientes que presentan en-
fermedades linfoproliferativas cronicas. El tratamiento clasico del
LZMB es la esplenectomia. Presentamos una paciente femenina de
63 afios con historia de esplenomegalia en seguimiento desde 2011.
Ingresa a nuestro centro por caquexia, anorexia, esplenomegalia ma-
siva, tricitopenia y signos de hipertension portal. Se toma muestra de
liquido ascitico con gradiente albumina sérica albumina de liquido as-
citico (GASA) mayor a 1.1, se realiza puncion aspiracion de medula
osea (PAMO) sin hallazgos significativos. Se realiza esplenectomia y
biopsia hepatica: higado pseudonodular, bazo con desestructuracion
de pulpa blanca por formaciones granulomatosas constituidas por
histiocitos y aisladas células gigantes que rodean éareas linfoides B
CD 20+, CD 138+, bcl-2 + y CD 10(-). Ciclina D1 negativo. Estos
linfocitos presentan disposicion en doble capa concéntrica. Hallazgos
vinculables al diagnostico de HPNC por hiperplasia nodular regene-
rativa (HNR) en contexto de LZMB. La paciente recupera las citope-
nias pero evoluciona con shock septico, fallo multiorganico y obita.
Conclusiones: La HNR asociada a sindromes linfoproliferativos es
una causa infrecuente de hipertension portal. Esta etiologia debe ser
sospechada en pacientes con HPNC.

MIELOFIBROSIS SECUNDARIA A LUPUS
ERITEMATOSO SISTEMICO. PRESENTACION DE UN CASO

Contreras Guevara A'; Mandrile A'; De Dios Soler M?; Caruso V!
'Hospital Parmenio T. Pifiero, 2Hospital municipal de Oncologia Maria Curie

Objetivo: Reportar un caso de mielofibrosis secundaria, la importancia en la deteccion de ca
das y su influencia en el tratamiento. Caso clinico: Paciente de sexo femenino de 48 afios, evaluada en
otro centro por neutropenia severa y anemia, sin otras manifestaciones de enfermedad sistémica. PAMO/
BMO: Hipercelular con panhiperplasia, cambios dismegacariopoyéticos leves. Citometria de flujo y cito-
genético normales. Presenta como hallazgo FAN 1/320, por lo que inicia tratamiento con meprednisona,
con mejoria de la neutropenia. Consulta a nuestro servicio por: Hto 30%, Hb 9gr/dl, GB 1800 (N27%, L
47%, M 26%), plaquetas 54000/mm3, ferropenia leve asociada a metrorragia, AF y B12 normales, PCD
negativa, FAN negativo, esplenomegalia. Al momento de la consulta recibia tratamiento con mepredniso-
na 20 mg/dia. Se realiza BMO: Espacios medulares ocupados en un 50% por fibrosis reticulinica (grado
2), tejido adiposo 10% , tejido hematopoyético 40%. Serie eritroide disminuida con cambios dismorficos.
Megacariocitos con disposicion aislada, conformando pequenos agregados, con cambios dismorficos,
presencia de elementos de aspecto pleomorfo, tamaio variado e hiperlobulados. CD 34+ 1%. Por la
presencia de fibrosis se realiza determinacion de BCR-ABL y mutacion V617 del Jak-2, siendo ambos
NEGATIVOS. La paciente evoluciona con citopenias progresivas, requerimiento transfusional y, deter-
minacion de FAN negativo, por lo cual se suspenden en forma progresiva los corticoides e inicia trata-
miento con Eritropoyetina, Acido tranexdmico y tratamiento hormonal para control de las metrorragias.
Finalizado el tratamiento con corticoides se realiza nueva deter on de FAN ot éndose titulo de
1/1320, es evaluada por reumatologia con diagnostico de sindrome de superposi Lupus Eritematoso
Sistémico (LES)/Sindrome de Sjogren, iniciando tratamiento con meprednisona a altas dosis y ciclofos-
famida, sin mejoria del hemograma luego de 3 semanas. Por plaquetopenia severa, recibe gammaglobuli-
nas EV e inicia tratamiento con hidroxicloroquina. Se realiza nueva BMO: Espacios medulares ocupados
en un 30% por fibrosis reticulinica (grado 2), tejido adiposo 20% y tejido hematopoyético 50% de la celu-
laridad. Situacion topografica de las progenies alterada por la presencia de trombopoyesis paratrabecular.
CD34+ 1%. Por persistir con citopenias severas inicia t iento con Rituximab (4 dosis semanales de
375 mg/m?) evidenciando mejoria del hemograma luego de la 2da dosis. Al finalizar el tratamiento con
Rituximab present6 disminucion de la esplenomegalia, BMO con celularidad hematopoyética de 85% y
fibrosis reticulinica grado 1. En el laboratorio: Hb 9.9 g/dl, plaquetas 150000/mm® y GB 3400 con for-
mula normal. Actualmente la paciente recibe tratamiento con leflunamida, presenta hemograma normal,
sin esplenomegalia. Conclusién: citopenias inmunes constituyen un hallazgo frecuente en pacientes
con LES. Sin embargo, el compromiso de medula 6sea por mecanismos autoinmunes es infrecuente. En
un registro internacional se han reportado 30 casos de LES con compromiso de medula osea, el 57% de
los mismos correspondian a mielofibrosis autoinmune (MFA). En la literatura se han publicado menos de
50 casos de MFA en pacientes con diagnostico de LES, en nuestra paciente la MFA constituy6 la tnica
manifestacion de enfermedad. El caso reportado muestra la importancia de evaluar sintomas asociados
y descartar enfermedades reumatologicas en pacientes con diagnostico MF sin marcadores moleculares
especificos y, por otro lado, evidencia la necesidad de realizar tratamiento especifico para la enfermedad
de base. En este caso la paciente presento MF grado 2, cambios dismorficos en los megacariocitos,
esplenomegalia y citopenias severas, dicho cuadro revirtio totalmente alcanzando criterios de respuesta
hematoldgica luego de la 5ta linea de tratamiento con Rituximab.

cla-

R-031(250)

RECONSTITUCION INMUNE POST-TRASPLANTE R-032(270)

DE CELULAS PRECURSORAS HEMATOPOYETICAS (CPH)
POR DEPLECION DE LT ALFA/BETA (LTAB) EN 2 PACIENTES CON LLA.
ANALISIS DE QUIMERISMO POR CITOMETRIA DE FLUJO (CF)

Mitchell R'; Bernasconi A'; Sajaroff E'; Sanz M'; Danielian S'; Carli G';
Gonzilez Correa A'; Nocetti G'; Felice M'; Staciuk R'; Rossi J'

'Hospital de Pediatria Juan P. Garrahan

Introduccién: El trasplante haploidéntico es un tratamiento alternativo en pacientes sin donante his-
toidéntico disponible. La deplecion selectiva in vitro de LT alorreactivos (LTab+) responsables de la
Enfermedad Injerto Contra Huésped (EICH) presenta la ventaja sobre otros métodos de deplecion
de obtener un injerto con altas dosis de CD34+ preservando poblaciones celulares que contribuyen
a la inmunidad en el periodo inmediato post trasplante (linfocitos Tgd y NK) y que ademas tienen
una actividad antitumoral en casos de neoplasias. Objetivo: Analizar la reconstitucion inmune post-
trasplante haploidéntico de CPH con esta nueva metodologia de Deplecion de LTab aplicada al trata-
miento de dos pacientes (Pac) con diagnostico de LLA. Materiales y Métodos: Deplecion de LTab+
en productos de leucoaféresis de donantes haploidénticos previa movilizacién de CPH a sangre peri-
férica para 2 Pac con LLA. La eliminacién de los LTab de los productos de aféresis de 2 donantes (ma-
dre: 1/padre: 1) se realizé incubando con anticuerpos anti-TCRab conjugado con microparticulas de
hierro coloidal y retenidos por aplicacion de campo magnético en columna CliniMACs. El contenido
celular de productos de infusion se evaluo con estrategias de analisis disefiadas para cuantificacion de
células en minima proporcion. La reconstitucion post-trasplante se evalué semanalmente en muestras
de sangre periférica por CF en FACS CANTO IIEI Régimen condicionante fue mieloablativo sumado
a rituximab. El tiempo de seguimiento fue de 204 y 115 dias (Pacl y 2 respectivamente) El estudio
del quimerismo celular se realizo por técnicas de biologia molecular (BM) (analisis de microsatélites
previo sorting de las diferentes subpoblaciones) y por CF con un panel de anticuerpos anti HLA-I
Bw4 PE; HLA-I Bw6 PE; HLA-A2-A28 PE; HLA-A9 PE; HLA-BS PE; HLA-B7-27 PE; HLA-B12
PE en distintas sub-poblaciones linfocitarias. Resultados: Los Pac 1y 2 recibieron dosis de CD34+
de 14,8x106/kg y 12x106/kg y dosis de LTab de 8,4x104/kg y 3,8x104/kg respectivamente. El engra-
ftment de plaquetas fue al dia+7 y de neutrofilos al dia+14 en ambos Pac. Los linfocitos NK fueron
los primeros en aparecer (dia+7) y constituyeron la poblacién mayoritaria hasta el dia +60. Los LT
comenzaron a detectarse a partir del dia+30 con un aumento progresivo inicialmente a expensas de
LTgd CD8&+, normalizando luego la relacion ab/gd alrededor del dia+50 y la relacion CD4/CD8 alre-
dedor del dia+100 en ambos. Los LB comenzaron a detectarse a partir del dia +126 en el Pac 1 con
mayor seguimiento (+204 dias), quien tuvo EICH grado II/IIT agudo y cronico. El Pac 2 EICH grado
IT'y en ambos casos respondieron al tratamiento. El analisis de quimerismo por CF / BM mostré ya
desde el dia +14 y hasta la fecha que tanto las NK como los LT y la serie mieloide provienen todos
del donante (quimerismo total). Los resultados de ambas técnicas fueron comparables Conclusién:
Se observo una cinética de reconstitucion inmunologica similar a la descripta en la literatura, con
predominio NK y T inicialmente por expansion perfiérica de los linfocitos infundidos con el injerto.
La reconstitucion post timica se evidencio en el pac 1 con la aparicion de linfocitos CD4+CD45RA+.
El andlisis de quimerismo por CF permite analizar el prendimiento a nivel de las subpoblaciones
celulares eficazmente, obteniendo resultados informativos rapidamente.
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CASOS CLINICOS

R-033(280)

LEUCEMIA MIELOIDE AGUDA CON T (6;9),
A PROPOSITO DE DOS CASOS

Rodriguez A'; Gomez M'; Rojas F!
'Hospital de Clinicas JOsé de San Martin

Objetivo: Se presentan dos casos de LMA con t (6;9), alteracion citogenética de pronds-
tico adverso. Ambos pacientes presentaron falla a la induccion con el esquema clasico
de primera linea, 7+3. Material y métodos: Varon de 21 afios de edad sin antecedentes
patologicos, quien comenzé su enfermedad 45 dias previos a la consulta con astenia, adi-
namia y deterioro del estado general. Consulta al servicio de emergencias donde se realizo
laboratorio evidenciandose tricitopenia con hematocrito de 18%, hemoglobina de 5.8 g/dl,
recuento de globulos blancos de 2000 y recuento plaquetario de 26000. Se realizé puncion
aspiracion de médula 6sea con presencia de 50% de blastos de aspecto mieloide, confirma-
do posteriormente por citometria de flujo. Con diagnostico de Leucemia Mieloide Aguda
FAB tipo M2, inici6 quimioterapia de induccion con esquema 7+3. Por citogenética pre-
sentaba t(6;9) en 60% de las metafases analizadas; FLT3-ITD negativo. El dia 28 de la
induccidn se constato persistencia de la enfermedad con presencia de 52% de blastos en el
aspirado de médula Osea. Realizd esquema de induccion de segunda linea con FLAG IDA,
alcanzando remision completa con enfermedad minima residual negativa. Finalmente se
realizo trasplante haploidéntico con una hermana presentando en el dia 92 post trasplante
recaida de enfermedad. Mujer de 60 afios de edad con antecedente de enfermedad de
Chagas, quien comenz6 tres meses previos a la consulta con astenia, adinamia agregando
posteriormente hemorragias subconjuntivales por lo que consultd. Se le realizd labo-
ratorio donde se constat¢ tricitopenia con hematocrito de 19%, hemoglobina de 6.2 g/
dl, recuento de leucocitos de 14000, plaquetas de 20000. Se realizo puncion aspiracion
de médula 6sea con presencia de 60% de células blasticas de aspecto monocitoide, FAB
tipo M4. Citometria de flujo que confirmé poblacion de blastos de fenotipo vinculable
a Leucemia mielomonocitica Aguda. Se realizd induccion con quimioterapia esquema
7+3. PAMO del dia 18 con presencia de enfermedad con blastos 15%, decidiéndose re
induccidn con citarabina 1 gramo/m2 y mitoxantrona, lograndose una enfermedad minima
residual negativa. El primer paciente fallecio por shock séptico a foco de piel y partes
blandas; se encontraba en plan de realizar quimioterapia con Cladribina y citarabina como
esquema de rescate por recaida post trasplante. La segunda paciente retorno a su provincia
natal abandonando el seguimiento por el servicio. Se supo que no realizo trasplante de
médula osea y fallecio recientemente por complicaciones infectologicas. Conclusiéon: La
Leucemia Mieloide Aguda con t (6;9) se describe dentro del grupo de alto riesgo en la
estadificacion de European LeukemiaNet (ELN), donde se tiene en cuenta las anormalida-
des citogenéticas. Los casos presentados son ejemplos del comportamiento agresivo de la
enfermedad en dos grupos etarios diferentes, donde ambos presentaron fracaso en la etapa
de induccion con el esquema clasico de inicio 7+3 e incluso uno de ellos presento recaida

R-034(281)

LEUCEMIA LINFOMA T DE ADULTO,
PRESENTACION ATIPICA

Yabeta D'; Lafalce D'; Agra D'; Rosenhain D'; Celebrin D'
"Hospital Tornu

Introduccion La leucemia/linfoma de células T del adulto es una enfermedad maligna linfopro-
liferativa agresiva de células T periféricas, con una corta supervivencia en su forma aguda y una
incidencia menor de 5 % en personas infectadas con el virus HTLV-1. Una caracteristica del ATLL
es el compromiso de 6rganos multiples siendo la forma de presentacion habitual el compromiso en
sangre periférica y ganglionar. Clinicamente se clasifica en cuatro subtipos-aguda, linfoma, cro-
nica y latente-de acuerdo con manifestaciones leucémicas en la sangre, compromiso de organos,
niveles de lactato deshidrogenasa (LDH) y de calcio en suero, con manifestaciones cutaneas que
pueden o no estar presentes. Es endémico en Japon, Africa tropical, el Caribe, el Medio Oriente
norte de Oceania y en américa del sur Pert, Bolivia y noreste Argentino. El diagndstico incluye
la deteccion de anticuerpos anti-HTLV-1 en pacientes con leucemia o linfoma T y la deteccion de
linfocitos atipicos (“células en flor”) con inmunomarcacion caracteristica en el frotis de sangre
periférica.La tasa de supervivencia varia de 4 a 6 meses para la aguda y de 34 meses a mas de 5
aflos para los otros tipos. Objetivo: Se presenta el caso clinico de una paciente de 53 afios oriunda
de Pert que desarrollo una LLTA aguda con presentacion en liquido ascitico Caso clinico: Paciente
femenina de 53 afios, oriunda de Pert, radicada en Buenos aires. Antecedente de Leishmaniasis
cutanea diagnosticada un afio antes por biopsia cutinea. Derivada de dermatologia por cuadro de
20 dias de evolucion, de prurito generalizado nocturno, y aumento de volumen abdominal que se
acompaiia de hiporexia astenia, y pérdida de peso. Examen fisico: ganglios cervicales, axilares
inguinales bilaterales menores de Icm,con lesiones papuloeritematosas en piel de extremidades
superiores ¢ inferiores. Abdomen distendido a expensas de liquido ascitico. No visceromegalias.
Se realizo paracentesis evacuadora y diagnostica, extrayendo 5000 ml de liquido ascitico. Presento
al ingreso hemograma normal , siendo estudiada la etiologia del sindrome ascitico, evolucionando
dentro de las dos semanas con aumento de globulos blancos a expensas de linfocitosis, ademas de
hipercalcemia. Se recibe Citologico de liquido ascitico: linfocitos 100% atipicos. Por lo que se in-
terconsulta a hematolgia.Se realizo citometria de liquido ascitico: poblacion patologica 97%. CD4
+, CD35-, CD3ic +-, CD8 —Infiltracion de liquido ascitico por células T CD4+ con fenotipo abe-
rrante, deleccion CD7 Y CD30, y expresion parcial del marcador citotoxico CD56. Inmunofenoti-
po de sangre periférica: se identifico poblacion linfoide T que representa el 80% del total celular
CD3- CD4+ CD5+CD2 + CD7- CD25+-Inmunofenotipo de MO: Poblacion de linfocitos T 65%
CD45++ CD3- CD4++ CD8- CD28++.Biopsia de medula osea:presencia de infiltracion difusa
por celulas linfoides atipicas.Citometria de LCR: poblacion de linfocitos T anormales de pequefio
tamario representan un 14.9% del total CD45++ CD3- CD4++ CD8-Serologia para HTLV1 posi-
tiva. Tomografia axial computarizada: Multiples imagenes ganglionares en los espacios cervicales
y adenopatias mediastinales a nivel retrocavopretraqueal.Con diagnostico de Leucemia Linfoma
T en fase aguda se inicié protocolo LSG-15-LIKE Durante el tratamiento con quimioterapia man-
tuvo permanente produccion del liquido ascitico requiriendo reiteradas paracentesis evacuadoras.
En dia +16 de tratamiento fallece por shock séptico Conclusion: Se presenta un caso de leucemia
linfoma t del adulto en su forma aguda, dado lo infrecuente de esta patologia y su presentacion

luego de trasplante de progenitores hematopoyéticos.
R-035(290)

LMA CON EMR NEGATIVA, QUE PRESENTA
COMPROMISO DE NERVIOS PERIFERICOS
SIN AFECTACION DE SNC

Carnelutto N'; Gomez M'; Rojas F'
'Hospital de Clinicas José de San Martin

Objetivos: Se presenta el caso de un paciente con LMA MS, que posterior a la segunda induccion, con enfer-
medad minima residual negativa (EMR) y PET-TC negativo, presenta diplejia facial progresiva con compro-
miso de plexo braquial y III par. Se descata de la bibliografia, el compromiso de sistema nervioso periférico
(SNP) en pacientes con leucemia mieloide aguda (LMA), sin necesidad de compromiso del sistema nervioso
central (SNC), y atin en pacientes libres de enfermedad. Material y métodos: Paciente varon de 37 afios de
edad con antecedente de cirugia por tumoracion abdominal. Comienza, una semana previa a la consulta con
gingivorragia y hematomas espotaneos. Se realiza laboratorio que evidenciaba hto20 gb70.000 plg38.000
siendo derivado al servicio de hematologia. Al examen fisico: palidez cutaneo mucosa, hematomas en dorso
de pie y en brazo derecho, hiperplasia gingival, lesiones ulceradas en axila derecha y lesion sobreelevada en
region lateral de la lengua, edemas 5/6, derrame pleural bilateral, ascitis, fondo de ojo sin sangrados. Labora-
torio: Hto18 hb6,3 GB59.800 Plq 34.000 U36 Cr1,08 TP40 APTT59 Fibrinogeno 107 LDH3895. FSP: 80%
blastos algunos en reloj de arena, otros tipo monocitoides. PAMO: infiltracion por 80% blastos, de similares
caracteristicas al frotis. Se inicia: ATRA, Hidroxiurea y dexametasona. Evoluciono sin signos de sangrado,
con fibrinogeno de 30 por lo que se reglan crioprecipitados. Citometria de flujo (CMF) de Médula Osea
(MO): 76% blastos, monoblastos, 64+, 11b+, CD33+i, CD15+, CD56+, CD14-, menor a 1% CD34+. Se
interpreta como LEUCEMIA MIELOIDE AGUDA MS5. Citogenético compleo. Se suspende ATRA e inicia
esquema 7:3. Present6 posterior a la induccion EMR negativa, pero por persistencia de derrame pleural y
mal estado general se realiza CMF de LCR y liquido pleural, siendo positivos para LMA MS5. Se re-indujo
con esquema FLAG-Mito mas terapia intratecal. Anatomia patologica de masa abdominal informé sarcoma
mieloide. En la reevaluacion, presento PET-TC sin imagenes hipercaptantes, EMR de MO negativa, CMF de
LCR negativa y ausencia del derrame pleural. Ante dichos hallazgos se decidié trasplante de MO. Evoluciona
la semana previa al trasplante con paralisis facial periférica izquierda, por lo que se indica Aciclovir. Agrega
a las 48hs, compromiso del I1I par homolateral. Se realiza RMN y TC de encéfalo, sin hallazgos patologi-
cos, CMF de LCR negativa. Presenta al sexto dia paralisis facial contralateral. CMF de LCR sin hallazgos
patoldgicos, se interpreta como probable Miller- Fisher, siendo tratado con gammaglobulina, sin mejoria.
Agrega la semana posterior, compromiso de nervio mediano y III par derechos. Se realiza citologia de LCR
sin disociacion albumina-citologica, estudios virales para CMV, EBV, Varicela, VHS-1, VHS-2 negativos.
PET-TC sin iméagenes hipercaptantes, RMN de encéfalo, y columna cervical con hipercaptacion de raices
derechas. Electromiograma que evidenciaba compromiso axonal del plexo braquial derecho. Se evalfa tra-
tamiento con radioterapia corporal total en contexto de probable compromiso leucémico de SNP en ausencia
de otra causa desencadenante posible y clinica compatible. Conclusiones: Se presenta este caso ya que es
una patologia poco frecuente, cuyo diagndstico resulta complejo. En la literatura se encuentran pocos casos
descriptos, donde la clinica se extiende desde mononeuropatia hasta mononeuropatia multiple. Para abordar
a su diagnostico, es de gran utilidad el Electromiograma para diferenciar esta entidad de las enfermedades
desmielinizantes. Tanto la RMN y el PET-TC pueden localizar el sitio de lesion; aunque el gold estandar
del diagnostico es la biopsia del nervio comprometido. En el tratamiento y la sobrevida de estos pacientes,
se describe quimioterapia sistémica con o sin radioterapia asociada, siendo la sobrevida mayor en aquellos
pacientes donde no se evidencia otros signos de enfermedad hematologica.

atipica como sindrome ascitico sin compromiso inicial evidente en sangre periférica.
LINFOMAS NO HODGKIN EXTRAGANGLIONARES R-036(347)
PRIMARIOS INFRECUENTES.

PRESENTACION DE TRES CASOS Y REVISION BIBLIOGRAFICA
Beligoy L'; Pujol M!
'Hopital Perrando, Resistencia

Introduccion: los Linfomas No Hodgkin (LNoH) son un grupo heterogéneo de neo-
plasias con diferentes subtipos histologicos y clinica variable. La mayoria nodales, en
ocasiones extranodales (20-45%). La prevalencia de los LNoH esta en aumento, de modo
que un mayor numero de formas extranodales son diagnosticadas rutinariamente. Esta
diferenciacion no siempre facil, fundamentalmente en enfermedad avanzada, pudiendo
presentar su diagnostico una duda razonable. Objetivo: presentacion y discusion de las
caracteristicas clinicas, diagnostico, tratamiento y evolucion en 3 pacientes portadores
de LNoH 1° infrecuentes. CASO 1: Mujer, 42 afios, sin antecedentes. MC: ginecorragia,
dolor abdominal. Examen normal. Eco ginecologica: utero 8,4x3,5x5,1cm. Miometrio
heterogéneo, nodulo solido 8,1x7,7cm. Histerectomia total. Macroscopia: ttero 12x9cm,
nodulo 8x6cm endocervix extendida a exocervix. Microscopia: proliferacion de cel pe-
quefias, redondas, patron difuso. Rutina, Tac cuello, torax. Abdomen, pelvis (TAC: c-t-
a-p)(-). L.Marcacion: (+ difuso) Acl, CD20 y BCL2. (+focal) CDS5 y 23. LNoH pequeifias
células B de utero. Mo/BMO: no infiltrada. Pet/Tac (-). 6 ailos de seguimiento en Remi-
sion Completa (RC) CASO 2: Hombre, 76 afios. MC: prurito generalizado de 6-8 meses
de evolucién. Estado general conservado, leve palidez cutineo-mucosa. Hto: 37%, Hb:
12 g/dl, G.Bcos: 4.100/mm? (S:50, L:44, M:6), Pq:146.000/mm3. VSG: 70 mm, M.O:
Celularidad disminuida, 3 series presentes. BMO: hipocelular, no infiltrada. Laboratorio:
bilirrubina total 3,1mgr (B.D: 2,1) Hiv (-),TAC (-), PET: captacion suv 3.4 hiliar. RNM
higado: nodulo 1em hiliar. Biopsia bajo TAC: Marcacion: CD20(+) Ki 67 (70%). LNH
difuso a g.células 1° de higado. Protocolo R-Chop, 1° ciclo fiebre, shok séptico, antibio-
ticoterapia, con evolucion favorable. 3° R-Chop sepsis, fallecimiento. CASO 3: Hombre,
58 afios, A.Reumatoide de 19 anos. MC: Insuficiencia cardiaca por taponamiento cardia-
co, paracentesis (800 cm®). Ecocardiograma (ECG): tumoracion biauricular. Cirugia con
reseccion de masa. A.Patologica: blastoma maligno indiferenciado de poblacion de estir-
pe linfoide. I.Marcacion: CD20(+), Ki67 (90%). CD3,5,23,10 y BCL6 (-). LNoH DCGB
de corazon. Hto:27%, Hb: 8,8 g/dl, G.Bcos: 3.600/mm3 (S:60, L:40), Pq: 130.000/mm?®.
Rutina(+): VSG 147, LDH 560 UI/l, PCR ++. Mo/BMO: no infiltrada. TAC (c-t-a-p)
(-). Protocolo R-Chop x 6. RNM corazén: remanente tumoral 2 cm Al PET/TAC: (-).
ECG seriada sin cambios. Seguimiento hematologico 5 afios (RC) y tratamiento de AR.
Conclusiones: hay descripciones de LNoH en practicamente todos los organos y tejidos,
aunque hay localizaciones infrecuentes y anecdoticas reportadas; algunos asociados a
estados de inmunosupresion (Caso 3). Destacamos la evolucion favorable de 2 pacientes,
los 3 recibieron quimioterapia sistémica, actualmente caso 1 y 3 en remision completa y
prolongada sobrevida libre de enfermedad.
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CASOS CLINICOS

SINDROME ANTIFOSFOLIPIDICO

CATASTROFICO (SAFC) COMO CAUSA

DE TROMBOSIS VENOSA PROFUNDA (TVP)
SIMULTANEA EN DIFERENTES SITIOS VASCULARES
Chain J'; Galindo M!

'Hospital del Nifio Jesus de Tucuman

R-037(348)

Objetivo: Presentar una paciente de 14 aflos con SAFC y plantear los diagnosti-
cos diferenciales de TVP simultaneas en diferentes sitios vasculares. Presenta-
cion: El sindrome antifosfolipidico (SAF) castastrofico es una variante inusual
en pediatria pero potencialmente letal del SAF (0.5 - 1% de los casos). Se carac-
teriza por la presencia de trombosis venosas y arteriales de cualquier territorio
vascular que lleva a fallo multiorganico con una mortalidad global cercana al
50%. Se presenta una paciente de 14 afios con trombosis venosa profunda (TVP)
en multiples sitios. Se plantean diferentes diagnosticos como Coagulacion In-
travascular Diseminada, Hemoglobinuria Paroxistica Nocturna, Colagenopatias,
Purpura Trombocitopénica Trombotica con Déficit de ADAMS 13 y SAF; para
lo cual se realizaron sus respectivas determinaciones. Se obtuvieron como po-
sitivo: FAN 1/320, C3 40mg/dl , C4 Smg/dl, Anti DNA 1/80, Sm Positivo y An-
ticoagulante Lupico Positivo. También se determinaron ACL IgG, IgM y Anti
B2GP negativas. Se diagnostica SAFC secundario a Lupus Eritematoso Sisté-
mico. En imagenes realizadas, Eco Doppler y Angio TAC, se observo TVP en
venas: yugular, humeral, radial, cubital, iliaca, femoral y poplitea todas del lado
izquierdo, mas venas basales pulmonares bilaterales y esplénica. Recibi6 inicial-
mente tratamiento con heparina bajo peso molecular Img/kg cada 12 hs por via
sub-cutanea mas Gamaglobulina 1gr/kg dosis. Al cuarto dia de internacion se re-
cibe FAN y Anticuagulante Lupico positivo confirmando el diagnostico se SAF
secundario a LES. Con este diagnostico se agrega Solumedrol 1gr/dia por 3
dias, Plasmaferesis 5 sesiones y Ciclofosfamida 500mg/m2 pulso mensual. Con
este esquema de tratamiento la paciente tiene una evolucion favorable, mejo-
rando sustancialmente la permeabilidad de los vasos trombosados y las lesiones
isquemicas de las falanges del pie izquierdo evitando asi la amputacion de las
mismas. Se logra el egreso hospitalario a los 31 dias con Acenocoumarol 3mg
dia logrando un rango terapéutico con un RIN de 2,6, corticoides en descenso y
pulsos de Ciclofosfamida mensual a igual dosis. Esta es la primer paciente con
diagnostico de SAFC que se detectd en nuestro hospital.

PRESENTACION INUSUAL DE LINFOMA
DE BURKITT EN PEDIATRIA CON COMPROMISO
DE SENOS PARANASALES: REPORTE DE 2 CASOS

Mathey M'; Felice M'; Risso M?
'Htal. Garrahan, 2Htal, Alassia

Introduccion: Los linfomas son la 3ra neoplasia mas frecuente de la infancia y de ellos, el Linfoma de
Burkitt (LB) corresponde al 40%. La localizacion mas frecuente del LB es abdominal, siendo rara la
diseminacion al SNC y excepcional la localizacion rinosinusal. Objetivo: Describir 2 casos de LNH que
se presentaron con sintomatologia neuroldgica como tnica manifestacion y compromiso de senos parana-
sales. Caso 1: Varon de 4 aiios, sin antecedentes patologicos relevantes, que consulta por estrabismo agudo
convergente de ojo izquierdo de 15 dias de evolucion. Se encontraba en buen aspecto general, sin dolor,
compromiso de la agudeza visual, afeccion de pares craneales y sin alteraciones del examen neurologico.
No se observaron otras anormalidades. La RMN mostr6 una formacion en el seno maxilar izquierdo,
con extension a orbita homolateral, con erosion del piso orbitario, con compresion del recto inferior,
comprimiendo minimamente globo ocular que era desplazado en sentido superior y lateral. Se observo
leve refuerzo con contraste. La TAC informo erosion de la pared interna del seno maxilar izquierdo con in-
vasion de la fosa nasal izquierda y obstruccion de las coanas. Se realiza biopsia con abordaje endoscopico
endonasal. La Anatomia Patologica informé células pequefias, redondas y azules. La inmunohistoquimica
mostro: CD10 + focal, CD20+, ki67 95%, confirmando el diagnostico de LNH-LB. Caso 2: Varon, de
12, sin antecedentes patologicos relevantes, que consulta por cefalea frontal, de 45 dias de evolucion.
Inicialmente fue interpretado como sinusitis y medicado con antibioticos y corticoides. Evoluciona de
manera desfavorable, agrega diplopia y ptosis palpebral, se interna y recibe 3 dosis de gammaglobulina por
sospecha de Miller Fisher, sin mejoria clinica. La TAC y RNM mostraron ventriculos amplios como tinico
hallazgo. En su evolucion agrega vomitos, parestesias en manos y debilidad en miembros. Una nueva
RNM muestra tumor en seno cavernoso izquierdo, con intensidad de partes blandas, homogénea que rodea
carotida interna de 2,5x2,4x1,4cm y una imagen de caracteristicas similares posterolateral al cavum. A su
ingreso a nuestro hospital, presentaba ptosis palpebral izquierda con pardlisis midriatica ipsilateral, reflejo
fotomotor y consensual abolido, movimientos oculares anulados y vision borrosa. Uvula desplazada al
lado izquierdo, voz nasal. Resto del examen neurologico sin alteraciones. No se palpanban adenomegalias,
visceromegalias ni masas. Una nueva TAC de craneo informa una masa solida que realza con contraste a
nivel del clivus, con compromiso intracerebral, de seno esfenoidal, celdillas etmoidales, fosas nasales y
velamiento de senos maxilares. Se realiza Biopsia mediante abordaje endoscopico endonasal. La Anatomia
Patologica detalla proliferacion linfoide atipica solida con patron de crecimiento difuso constituida por
células de mediano tamafio, con uno o mas nucléolos evidentes con cariorrexis frecuente y ocasionales
macrofagos con cuerpos tingibles que generan en algunos focos patron de cielo estrellado. La inmunohis-
toquimica informa: CD45+, CD20+, CD10+; TdT, CD99, Myf4 y Desmina: Negativos, Ki67: mayor al
90%. Se confirma diagnostico de LNH-LB. Por FISH se confirma rearreglo en region cromosomica 8q24
(gen MYC). Ambos pacientes recibieron tratamiento segiin protocolos en curso para LNH-LB. Actual-
mente se encuentran en remision completa: caso 1 a+35 meses y caso 2 a +18 meses. Conclusiones: 1- La
localizacion rinosinusal de los LB no es habitual, siendo excepcional en los senos paranasales, y debe ser
considerado en los diagnosticos diferenciales de los tumores de esta localizacion. 2-La realizacion de la
biopsia de la masa, en ambos casos, permitio arribar al diagnéstico correcto. 3- El abordaje interdiscipli-
nario, permitid iniciar el tratamiento adecuado.posibilitando el éxito terapéutico.

R-038(353)

PRIAPISMO UNA RARA COMPLICACION R-039(357)
ASOCIADA A TROMBOCITEMIA ESENCIAL.

PRESENTACION DE UN CASO Y REVISION DE LA LITERATURA
Beligoy L
Hospital Perrando Resistencia

Priapismo es la ereccion anormal, involuntaria, dolorosa y persistente del
pene sin deseo sexual, no aliviado por la eyaculacion. Puede ser idiopatico
o secundario a diversos trastornos: trauma, drogas, alcohol, tromboembo-
lia, nutricion parenteral. Alrededor del 20%, se relacionan con trastornos
hematologicos y entre el 1-5% de pacientes adultos con leucemias. Esta
complicacion infrecuente raramente ha sido comunicad durante el curso
de una trombocitemia esencial (TE). Objetivo: Presentar las caracteristicas
clinicas, evolucion, etiologia y conductas adoptadas en 1 paciente que pre-
sentd priapismo durante seguimiento y tratamiento de una trombocitoemia
esencial. Caso 1: Paciente de 42 afos, sin antecedentes patologicos, portador
de TE (4 aflos), bajo tratamiento con hidroxiurea 2 gr/ dia y control de pla-
quetas. Por falta de disponibilidad de dicha droga pasa a anagrelide 2 mgr/d.
Al mes de inicida anagrelide, consulta por ereccion involuntaria y dolorosa
de 48 hs de evolucion. Se encontraba en buen estado general, con pene
erecto, congestivo, edematizado. Ecodoppler peneana con reduccion de flu-
jo en venas peneanas. Se realiza drenaje de cuerpos cavernosos (CC).San-
gre de CC Ph: 6,55, PCO2: 126mmhg, Eb: -19,8, Co3H: 18,7, StHb: 8,31.
Evolucion favorable. Hto: 38%, Hb: 12,3 g/dl, G.Bcos: 9.590/mm3 (S68,
NC4, L22, Bal, M05% Pq: 1.400.000/mm3. Coagulacion conservaada. Se
reinstaura hidroxiurea a dosis previa, evoluciona con disfuncion sexual, en
plan de colocacion de protesis peneana. Estudios de trombofilia negativos.
Comentarios: El priapismo es una complicacion extremadamente inusual
en TE, solo reportada en esporadicos casos donde la hiperplaquetosis es el
factor frecuentemente asociado, generando ectasia sanguinea y bajo flujo.
Representa una emergencia, condicionando dafio celular irreversible y fibro-
sis si el tratamiento no es instaurado dentro de las 24-48 hs conjuntamente
al manejo de la TE, por lo que el diagndstico y manejo precoz (quirtirgico)

reduciria sintomatologia y complicaciones a largo plazo.

SINDROME HEMOFAGOCITICO. R-040(358)
PRESENTACION DE 3 CASOS Y REVISION Y DE LITERATURA

Jerez J'; Rey I'; Lopez Cristiano A'; Caprifoglio G'; Pintos N'
IClinica Santa Isabel

Introduccion: La linfohistiocitosis hemofagocitica (HLH) es un sindrome de acti-
vacion y desregulacion inmune que resulta en una inflamacion excesiva y a menudo
mortal. La HLH en adultos se asocia en general a patologia reumatologica, infecciosa
o maligna. Se diagnostica tarde y en la mayoria de los estudios publicados presentan
tasas de supervivencia de menor a 2 meses. Objetivo: describir 3 casos de sindrome
hemofagocitico de etiologia ,presentacion clinica y evolucion diferente en adultos.
Caso 1: masculino 38 afios. Se presenta con fiebre, esplenomegalia y bicitopenia leve
(leucopenia y plaquetopenia) lesiones cutaneas con AP compatible con linfoma T NK
tipo nasal (variante NK extranodal).LDH 2079, TGO 240, TGP 187. Triglicéridos 212
y fibrindgeno normal. Biopsia MO: sin evidencias de infiltracion linfomatosa, con
hiperplasia histiocitica con fendmenos de hemofagocitosis moderada. Inicia corticoi-
des (desaparicion de la fiebre y mejoria rapida del hemograma) seguidos de esquema
CHOP + etopésido x 3 ciclos con respuesta parcial rotando a 2° linea con ESHAP.
Post ler ciclo de rescate intercurre con parestesias y crisis parcial simple. RMN: lesio-
nes cortico-subcorticales y de sustancia blanca. Sin evidencia de linfoma en pan TC
,LCR biopsia multiples de piel y esterotaxica de SNC. En PAMO y BMO: hemofago-
citosis, sin infiltracion por linfoma. Se interpreta compromiso del SNC por sindrome
hemofagocitico. Inicia corticoides, ciclosporina, Ig IV en altas dosis. Deterioro neuro-
logico progresivo con hiponatremia severa con evolucion fatal. Caso 2: masculino, 36
afios, sin antecedentes. Se presenta con fiebre esplenomegalia bicitopenia (leucopenia
y plaquetopenia) cuadro confusional, ferritina:>2000. LDH alta llegando a 5000 UI/L.
TG: 288 Fibrinogeno 148, alteracion de hepatograma y CPK muy aumentada (2695
UI/L) con evolucion a flaccidez muscular, mialgias y distress respiratorio. Serologias
virales no reactivas. Colagenograma negativo. Se realiza pamo compatible con hemo-
fagocitosis, inicia tto con corticoides e Ig IV logrando respuesta favorable temprana
clinica y de laboratorio y en condiciones dptimas a la actualidad. Caso 3: masculino,
60 aflos. Antecedente de LLC en dia + 35 post 4to ciclo FCR , ingresa con falla renal
tricitopenia fiebre hepatoesplenomegalia, requiere hemodialisis , sin rescate de gér-
menes. Hb 11 g/dl GB 1300 N 56 Plaq 27000 LDH 1100 . Creat 11 mg/ dl Triglicéridos
320 Fibrinogeno 300. Evoluciona con fiebre a pesar de una amplia cobertura ATB, se
realiza PAMO con imagenes compatibles con hemofagocitosis por lo que inicia con
corticoides e IgEV logrando respuesta favorable con recuperacion de las citopenia a
los 10 dias y sin dialisis, a la actualidad se encuentra en seguimiento. Comentarios:
Creemos que tener conciencia de esta entidad es crucial para el reconocimiento precoz
y que el tratamiento temprano de la misma mejora los resultados.

108  HEMATOLOGIA e Volumen 21 Nitmero Extraordinario Suplemento 2 © XXIII Congreso Argentino de Hematologia ® Resiimenes de trabajos cientificos ® Noviembre 2017



	Hematología vol 21 NE Suplemento 2 • XXIII Congreso Argentino de Hematología_Parte100
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