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INrRonpuceIon
DEFINICION E HLSTORTA

i.u leucemia granulocicica cronica (I.GC). fué el pri-
mer tipn de lceucemia que se describié (1,2,3); Es una enferme-
dad neepligica que resul ta del desarrollo de un prupe de cdlu-
Tag hematopoyitteas anormales,  Las manifeastacloenes clinleas de
ta enfermedad se deben & un exceslvo o Incontrotado crecimiento
de tas edlulas neoplidsicas de estirpe miceloide en la nédula - <
Suea,  En wuchos casos, la proliferacidn de las cdlulas neopli-
sieas puede ver suprinida por drogas cltotdxicas administradas -
de ano a cuatro afios, pero la prepgreston de la o vafermodad a leu

cemla apuda se puede de

rrallar oo los pacieantes,  Dorante fa-

Fage terminal de ba enfermedad, los agentes terapeiit feos, Incely
yede aguellos usados en el tratamiento de 1o leucentn aguda~ -
son ineffcaces, La muerte, vs secondaria o inanicidon, (ofiltra-

cion orgintea por eflula lewccwlcas, infeccidn o hemorragia,- -

(1,2,0,),
ET Lol 06 1A
Se han demostrade anornal Tdades que dovolucran nuelep

Lo, wecl cosomas, cucrpos de Colpl, retlcaulo endoplismico y --

Tas mitocondrlas (2,4,), FEn la LGC, cerva del 90%Z Jde los pa- -




clentes tienen una dniea unnrmqlldnd: el cromosomn Ph, el efial-
se caracteriza -porque ol byuzn lhrgb del cromosomwn:22, ha si-
so trnulncndo; wsualmente al qromosﬁmn 9 estu tfunuldcnlciﬁn -
o8 rcciprpcg ¥y ‘balunceada de la pbfcléu dlsﬁui dal.brnéﬁ largo-
dal cormoaoma 22‘A1lbfhgo largo del § aiﬁ prmmcirse gnn‘pérdgda-
deteetabl e del DNA inlul.cfﬁmnﬁﬁmluo: reteniendose egtq N0l ==
(R E] uénuLlun alo largo de 'In enfermedad, f'puudc ir ounada a -

otras anomal Ta eariotTpicas, (1, 5,0,7,8),

En vista que la ctiologlia de la LGEC no ha sido evi--
dente en muches paclentes, se han observado que clertos antece-
deptes puedon estar en relaeldn con eatid, sobre todo por lo que
regpectia al eromosoma Phy el cual puede ser producido por radia
clones ¥y otros agentes que daitan tas cdbolas hemitopoydticas- «
(3,7,9,10), Coaudo wil tiples Tactores Yonecnaldes influyen, ca

da upo pucde povenciar el ricago de los demds, (11,12,13); den-

tro de tos principales apentes ltewcemoldes ostdn:

Radjaeiones: Bl efecto agudo iuflamatorie de las ra
diaciones sobre lay conjuntivas y la piel fué reconccida pocos-
meses despuds que WoK. con Rootgen descubricra los Rayos X en -
novienbre de 18953 sus efecros crdnicos sobre las eélulas san--
guinean y sua precwrsores en humanos ful hien documentada en la
primera Jdécada de ente sigla (12,14,15). lLos cambios hematold-
picos tempranos pueden soer reversibles, pevo despuis de civrta-

expasicidn se vuclven irrevorsibles,



Reportas de desarrollo de levcemia en midlcos y - -
otros quu hgyn egtado expuvcstos a radlaciones por perfodos consl
dorables muestra que los mé(lvh:(m tienen 1.7 veces mis posibili-
dades de (ieunrrullnrl.al que el resto de la poblacidn (7.]6).7-‘ -
Siendo en low radioldgoes une inctidencin 9 veces mayor que en el

resto e |‘wi'nl"uuxuulul:ﬂu'(I7,IB,19), s los midtceos; la :uurtnli

“lad nor’ lcedcunyln_ ogure (o vn Lo primeros 5 adod do su ex‘poui— -
e lon a las i‘utllnclunuu (20)., . La Incidenela de levcemia entre -
radiolfpos ha diaminuido on los afos reclentes, colncidiendo- -
coft ¢l uso de melores aparatos y el uso slstématico de monfto-~

ves para eaptar ol grado de radiacidn reclbido (10,19),

Lo wismo se ha visto en las personas que ecstuvieron-
expuestos o 1o explowido de Hirosdima y Negasakl donde la inci--
dencia de leucemia entre los supervivientes se loerementd va mi
ximo a lus 7 afos, hablendo Ltenldo un perTodo de Llatencia ens -
las tres primeros afos (21,22,23,24,25),  En todos los casos su
ha observiado desarrollo de LGE, Losg rlespos de 1o vradioterapia
fncluyen aprandamiento cfwico en la infancia (26) lafecclones- -

cramicas (10,27), y vcarciooemas (10, 28),

Quimivoa: La ldentificacton de agenves guimlcos - -
lLewcemoddes a whdo diffell, ya que cuatquler sustancla que pro
duzea loslion vn Ta eelulas hematopovitteas vs potencialmente- -
Pewewnnida. B dinfeo qulnico gue ha sldo clavamente Fdeat Il ien

do que iacrementa Ta incldencia de Teocemia grannlocltica en --



< ian de.cntos wétodas enlos 1eueoclios sangulness, llevn al re

humanaes ¢s ¢l bouceno a grandes  exposiciones sohre todo ocupa-
clonales (29,30,31), Lo dmportancia Jencewo Lde de otros quiml-

«ns como los sednntes, solventes, antlbidtlcos, analgésicon, -

fnsectleidan, que pueden producir reacciones hematopoyitican ad

veranas es alin louecierta (32).,

Cltogéneticos: Miétodos para estudiar las células by

mianas en metafase han llevado a avances en el conocimiento de -

anormal Ldades eromosdmicas ea las Teucenins (33),  La ap) len- -

i

t'm\nclmluﬁlu del eromosoms My, el cual b side observado tewpra
namente en cultlvo de wdduta (34,35). La descclpeidn del cromo
goma Phy, en un miembro del grupo G (niimero 22), en el cual fal-
i aproximidanente Lo mivad de su brazo large, fud un avance ny
table para el entendlwienvo de ta LEEC,  Este se presenta en ol -
05107 de loas paclentes con Yo enVermedad ¢ Tpiea, y estd usual -

mente ansente en alras varlantes micloprol iferativas (9,15,32),

Las edlulas erftrobdes, grannloclideas y megneaviociticas tle
nen ¢l eromesoma Yhopero los linfocitos y fihroblastos tlenen -

cromosomits nornales  (34),

Guando en uno de los gemelos idefiticos se desarrvolla

, el cromosoma anorma) solo estd presente en ¢l afectado,- -

por 1o que el cromosomi Ph es una anormalidad adquirida o fodu-

clhdis y ne encuentra pevsistentemente durante lias remisliones de-

ando 1a

ta enfermedasl y en los micloblastos anarmales



transforma en agudn, (4,36,37,38), Pacicntes que son Ph negati
vas tlewden o presentur una enfermedad atipfea. Su curso elini
co os usuntmente miis agudo y su respuestn a la terapla cs menos

aa b bulaetoria (3Y),

log hallazpos citogdueticos sugleren que la LEC os -
unid ealermedinl monoelonal, o sea que se oripina de una sola cd

Tuwla (32,8).
CLASTFLCACION
Tipe Adutto: (8)

Tienen una anormal idod caracterIstica en ¢l ecarfoti-
poi la presencia del eromosoma Ph, el cual sirve come warcador
(anngque ha sido deserite reelentemente vn algunos paclentes con
Yeweemia Linfobltdsticn apuda y Micloblist fea), El cromosoma Ph
es una anarmal Bdad eromesomal adquirida, conslistente en una por
clon del brazo largo del cromosoma 6 27 y transtocaclion al ero-

mosomit 9,  Exlste en ol #85-90% de los paclentes,
Tipo tuvenil: (8)
Eate tlpo de leuvemia se parece a ba LGC Ph negativo

del aduleas se earacteriza por la ausencla del cowmosoma Ph, mu=

ramldasuria, peor vrespuesta al t ratamiento y wal pronestico,



_Forma familiar en nifes: (8, 38)

Tomatndo en cuenta los Plhipositivos y negativos,, se han
duserito ecagos raras en Familias, S¢ ha cihcontrado en familips
conn factor proedisponente, 1a disfuncidn saogufnca y la trombo--

citopenia; muy rara.
Formas no elasgilicables:

~ Neurof ibrematonis y/o xantomas mltiples en plel han

sido deseritos asoeindos on nifios con LOC.

- Un afndrome pre-Leucémico caracterizado por leucoci-
tosis, monocitowis, hepatoesplenomegalia y xantomatosis han de-

sarrotlado LGC,

= Bn pacientes con Teucemin TinfTocTtica aguda se ha ==

deserito dessrrollo haeia LOC vipo juvenil,

tn el cuado umo (1) se wuestran las principales dife--
rencias entre los tipos juvenil y adulto, que son los mis comu-

negs (4, 8),




PATOLENISTS

‘Bl hnilazgo da cC]ulau linfcides o da LGC ha uuger:do

que la Jenidn mulignn n[ectn lus cslulns hemnropoyéticnu prima- .

riamente; por lo tanto ll\s cGlulns plurlpotencinl puede ser el~
blanco para la trnna[orumci6n mnlif,na, y si el dafo por rndia--
cm'n a quimicos mutaglnicos ocuere en difurentes ustndlou de sBu
denarralle, el resul)tado puude ser alpgunas vm‘inclanés an law -
manifescaciones Lempranas de 1a enfermedad y won exegerada hote

rogenicidad durante la fase aguda de 1a anfermedad .

f.a produceidn de poeos o muchow elementos eritroides o
plaquetas puede ser hallazpo promincute en alygunos pacientes, -

(10, 4v).

fLad razones por las cuales cf incremento de las eflu--
lan lewcenicas proaduzean eventualuwente ¢l incremento de la masa
de log tejidos Vinfoides de S5 hasta 30 veces su tamaino normal -
nu ha side udn fdentificado. bLa vida intravaseniar de los gra-
miloecitas en fa LGE o prolonpado e proporcidn a sy grado de -~

fomadurez, (A1),
THE IR ERG LA

La LEC representa aproximadamente un 152 (7)) a 200 - -

(1), de todas Loy casos de Teucemia del adulto en pafues ocei-



CARACTERISTICAS

Edad de Inicio
Edad de Incidencia cdxima
Rash facial

Linfadenopatfa,

Esplenonagalia,
Megacariocitos en rédula o,
Rel, nieloide/eritrcide en
MO

Recuentos al inicio de leucos.

Cromosoma Philadelphia,
Hallazgos en gldbulos rojos,
~Eritropoyesis inefectiva
-Henoglobina fetal (niveles)
~Normablastos en sangre,
uramidasa sérica v uninaria
Tronhocitopenia al inicio,
Respuesta al trataniento.
Sobrevida

Anormalidades en Inrunoglo-

bulinas,

10

Marcada.

10t
Con free, mayor a 100 000/ nn?

Ausente

Ocasional

CUADRO

FORMA ADULTA

afios

A nenudo aumentada.

50:1

Siempre presente,

Ausente,
Sornales

Poco usual,

Levemente elevada,

Poco cenin.

Frecuente.

2.5
NO

3

afios,

I

Cerca de los 12 afios (5-16a)
12

FORMA JUVENIL

Menores de 2 afios

1 - 2 afios

Presente frecuentenente
Frecuente con tendencia a
superar

Moderada a marcada.

Generalmente disminuida.

2:1 a 5:l
Rara vez wmayor a 10 000/

Ausente.

Presente

En el 15 - 50%
Frecuernte

Marcada elevacidn.
Comiin

Rara.

Menor de 9 meses,
ElevaciSn de lnmunoglubulji

nas, anticuerpos antinuclea

res vy anti 1gG,



den talus; conntituyundn un 2-5%. de luu lulccmmn en' los: nlﬁas-‘

(3, 5). - La mnximn xncldencin dcl upo ndult:o en l.u infanciu se’

adulto 1§ m.’Ixima ¢'i rj e Tep ; cuirtadécada, -

{2y

pero aetnalmente se vol

Tados los’ ‘.tlpoa.xlo‘,leucom'in‘s*tiund(-_n a ocurrir mbs co-
munmente on humhn.s e . an - mujurw con una relacidén 04, La =~
aparicién y (.1 curso de la enfermedad cs identico en ambos se-=

xon (10, 32),
HALLAZGOS CLINLICOS

Los signos y sintomas de la LGC se desarrollan incidio
samente al prioncipio, pero tiemden a empeorar progresivamente, -
Es comin descubrir upa LGC en un cuatadio asintomdtico por el hiy
ILazpo de esplenomegalia o anormal idades hematolSgicas durante-

un examen de rutina,
SENTOMAS

Los sTutomas tcmprnnus de la LGC son usualmente; males
tar, fatiga, pérdida de la tolerancia al ejercicio, y pérdida -
de pesoy eyton sTntomas ge  asocian a anemia (leve), vy frecuun-

temente elevacidn del metabol ivmo,  Raramente ocurren manifesta
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ciones dd am\grudo (hemurrngiuu retinjanas, equimosis o hematu-

ria),-en pucienuu cun pluquetns anaa. $futomas raros en LGC-

lncluyuu n ln n\aufinlum.lu vunullar purlftric,l y el prlupiumo,

“anociados. prlncipnlmuntn o cuuuLnu uxtrnordlnurimm_uu. altas de

l‘-uuucltun o plaquucnn.
SLGNOS

l'uliuléz,,'picl. _hﬁmedn,, fuhn‘culn y caplenomegalin puc=-
den entar ||n.-m.-n|..un; exinte un reblandecinmiento del hueso apo--
ciado o un osumento considerable de la celularidad de 1a mtdula,
y cuando esto se prolonga por mucho Licmpo se puede desarrollar

wna desmineralizacidn difusa de los huesos cortos.

fn la enferwedad wo tratada, el bazo cantinua crecien-
do, pudiendo 1legar a ocupar la mitad del abdomen, acompaiado de

cierto prado doe hepatamepal ia, entonees on comniin 1o anorexia y-

las pacienten presceonlan acidn de plenitud rdpida con péed -
da de peso rapida, Mientras ne ge instale tratamiento los gig-
nos se hardn mids notorios, e irdn en disminucidn con el trata--
micnto (cuando exinte bhuena respuesta), Estas manifestaciones-
de La enfermedad respouden al principio, pero despuéu de un pe-
rTode de U oa 4 ados, euando se presentas la fasce Ll-rminnl, hay -
pobre respuesta a la quimioterapia empleada en ta actulidad - -

(4, 9, 32, 8).



La fase.aguda o blBstica es clinica y hcmutolﬁglcuh'en-
te hétn'ror,eneu‘.‘i "l'\llgt‘mos pacientes mueren por hipoplasia medular atribui
hle a quimiotcrdhia o irradiacidn y 15% par enfermedndes intercu
rrentes, A'Curuu‘ del BOX mucron .cmnn resultado de 1;1 transformacibn bldstica,
Bgtos pacivntes parecen cstar bien controlados cuando abrupta--
nente ‘dbusutrollnn pancitopenia scvera y se cncuentran gran nime
ro de ‘blastos en sangre y médula, En la mayorfa de los pacien-
tuea la enfermedad gradualmente tiene menos respuesta o la tera-
pla en un perfodo de meses y desarrolla uintomas mis severos: ficbre, su

doracidn, dolor dseo, aumento de la hepatoesplenomegalia y pérdida de peso,

la morfologia celular de la wédula se encuentra nis --
anvrmal (42), con ¢l desarrello cosinol ilin, basofilia, gld-
hulos rojos deformes, neutrdfilas atfpicos, y tromboeitopenia, -

Todan estan manilfestaciones 1a hacen pradualmente wmis refracta-

via a la terapia ya que las nuevas capeci de edlulan picrden-
mi capacidad de diterenciarae (43) . Dow a cuatro meses antes —

0 ounevas anormalidades cromosdmicas su--

A fa fase aguda apares

perpuestas al cromosoma Ph (44) .

HALLAZGUS DE LABORATORLO

EN SANURE

Uspalmente macstra avmento de clementos pranuloefti-=--

con: las anarmalidades vistas en un paciente Iipico con una en-

fermedad moderadamente avanzada son la sipuicentes: ver cuadro -



CUADRD

I

/ : : ,
ANORMALIDADES TTRICAS DE LA SANGRE EN PACTENTES CON
LEUCEMIA GKANULOU]TICA CRONICA, MODERADA A SEVERA.

Hemogplobina, Gr/dl. )
Eritrocitos, X 10 ‘por liﬁrd;
Leucocitos, ¥ 10 por litro,
Plaquetas, X 10 por litro,
Reticulocitos, %

Difereneial de leucoeiton %4t

Neutrofilos
Bandas
Metamielocitos
Miclocitos
Uromielocitos
Mielobhlastos
tosinofiloy
hasofilos
Linfocitos

Honocitus

50
250

35

25

20
30
18

10
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(1.

Se olmervnn ;:runulm.ltou en Lodnﬂ los estadios de desa

"pnrccc uer normnl, los maduros se presen

rrollo vy ln morfolog{_

tan un ‘-run cuutidnd y 1os nfis 1nmuduron vn menor ndmero; los -
mn.lohlﬁstos y prnmiolocitou no exceden el 10% (43). Algunos =
pacicntes p:cucn:nn un aumenco en los cosinéflilos o hasGfilos y
enLo ed tnmmlu [tccuuntumcnlu come mal pravostico (43), Un teg
cio o mis presentan Lrumhoclcunis, en Gatos pueden ser cncontra
dog on Ya sangre Fragmentos de nficleos de mepacarioeiton (43, -

hh).

La Anemia es casi siempre un signo de actividad de LCC,
y generalmente aumenta en severidad segdn avauza la enfermedad,

e pur lo peneral nermocitica normuerdmicas 1Gn avance ¢l pro

ceso micloproliferativo el néimero de clementos critroides en la
médula ue reduce y lus glibules rojos pueden presentar variocio
nes en forma y tamaiio, (Lo auemia es dada por bajs de la c¢ri--

tropoyesia)., (4, 8, 9, 32).

HALLAZGCOS EN MEDULA

La mfdula es marvadamente hipercelular, euncontrandose-

Lias eélulas

y.r:\nulocfticnn aumentadas evnormemente vn nfimero Yy -

la relacion granulocito-critroide es de 10 a 5031 siendo lo ~-
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normal de 2 .a-5:1, con prcﬁnminin de granulocitos inmaduros, --
(al contrario qud en‘%dﬁgro). Las figurha;mituticnu estiin au--
montudﬂy, éﬂqiro h éiﬁco vpecnrln nernal, El ndmero de cosing-
[Jluﬂ y hnsﬁéiioé‘paehu‘eétnrfnuﬁentudo en la misma proporcisn -
que en 1h thgre. Las pacientes cursan con trombucitosis y prg
sontan un inéyumunto proporcional de megacariocitos en la midu-

1a (45).
HWIPERMETAROL I HMO

¥l aumento en ¢! metabolismo en los pacientes con LOGE-
asociado con algunos sintomas como pérdida de peso, sudorncidn-
profuson y fiehre vs direetamente proporcional a la severidad -
de La anemia, organomepalias y al adwmero de inmadurez de los --
leucovitos, Ho ocurren disturbios primarios oo la funcidn ti--
roideid, y la terapia antitiroidea tiene pocos ef ectos sobre el-
wipermetabolisme o sobre otras manifestaciones de la leuccewia,-
1 metabolismo regruesa o lo normal con la terapia antileuechica

efectiva {46),

ANORMAL IDARES QUIMICAS

ACINO  NRICO

geurre un incromento en la produccidn del dcido dirico-

con hiperuricosuria e hiperuricemia en pacientes no tratados de




LGE.  La- exerec i6u dedcida 6rlt.o cen ocnﬂiones lle;,u a ser 2 A=

3 veces la notmnl en puru.m.an '0n L(.L n(.uva y-'si se instala -

terapia n;,rcuivn lluva a una ‘l-iﬂlﬂ de ‘lus cClulnu rl‘pidn con ex

crecin mlicionnl da pu:inns qun pucden producir bloqueo del —=-

tracto urinurio. La Inrmac 153 de cﬂlculos de urato Ls comlin en
pacfentes con LGU (47). Tnmbién el “incre_muntn‘ en la exerecifn-

de feido Grico vennlta de 15 degtruceidn de granulocitos.
FOSIFATASA ALCALINA LREUCOCTITARTA

flua disminucifn cen la foufatan alcalinag de los neutrd-
filos puede ser demostrnda tanto por tlcuwica de histequimica co
ma hioguimica, Cerca del 2080 de loy grasulovites maduros normy
Tos Licnen unn veaccion positiva o Ia fasfatsa alealinag, En lus
infeeviones, embarazo, policitemin vera y alpunos pacicates con
atea enfermedad wicloprotiferaciva, Ta fosfatasa alealina  cou-
teunids vo los neutrdfilos se cucuentra cetevada (43),  La reduc~
eion cousiderable en la cantidad de foufatua alealing puede ayy
dar en ¢l diagudstico diferencial . Exta enzimg se cucuentra =~
tanbiGny disminutda en la hewoylobinurie parunistica nocturnn, hi
pofosfatasia, alpgunos pacientes con metaplasia miclioide y des~~

puis de tratamiento androgénice (48),

La presencia del cromesoms Phoen las prauuslocitos y 1a

redace ion en ba fonfatsa alealing sou variables {odependicaten-



y wo tienen velacidn cuantitativa (49},
VISAMINA #12 SERICA

l.éu‘:ni\{ui_e;‘:vqérico's‘de vitamina B 12 se encuentra in--
cruomentados nprbkxil‘ni\dhn{entu blfv: veced lo normal, este sumento s
prﬁpul;cl‘nnn'l, a la:cantidad de leucocitos en pucicntcé{no' Frava-
dnu,‘ pérn 4un’ éunt‘ro veces Lo aormal, en pacientes..con cuentas de
beucocitos normales durante las remisiones. Los niveles anormy
lvs altos oo la LGC aparentemente se debea a la destruccibn de-
Torw gramtjocitos, Con ¢l tratawiento, los niveles desciendon -

Lentamente haeia la normalidad .

La persistencia de cifras elevadas cuande la enferme--~
dad se encuentra on remisidn puede ser indicative de una "miclg
poyenis inefeetiva' en la wédula o en sitios extramedulares, vy

puede preveer da recafda granwlocTtica (50, 51, 52),
DESHIDROGENASA LACTTICA SERICA Y VPOTASTO

Loa niveles de dosbhidrogenasn 1detica estin considera-
blemeate elevados en 1a LGC como v la leuwcemia aguda, Se pre-
senta una pseudohiperkalemia secundaria a la liberacién de pota

s5io de Jas plibnlos blancos cuando se forman grupos (53).




FUNCION GRANULOCTTIGCA EN LA LGC

KL nducrﬁfifo "grnuu’lnc{ticm es unh’célulu‘lilﬁumcute di
fvrem:imlu,: pero se han ‘encontrade uvitle‘nclaﬂ -dc deficiencias -
en su funciGn antes o despuds-del tratamiento antileucémico, -
La mAe importaute Funcién sl no es gque 1a dnica es la de preve-
nir la iovasiBn bacteriana de los tejidos por fagocitonin y deg
truceibn de micvoorganismos. En los pacientes con LGC el nfime-
ro absolute de granulocitos maduros on la sanpre estd aumentada
la cestancin intravascular de los granulocitos parece estar in--

crementada, y mivotras ellon desaparecen en los tejidos, secre-

cidn oral, etoe,, vo aparceen on las ones inflamator iasy al-
punos estudios haw mostrado que los granulocitos fumaduros gene

vilmente fagocitan pobrumente, pero dorante lag remisiones fago

citan sdecuadanente (54, 55, 56).
DITAGHOSTICO DEPFERENC LAL
Dentro de las posibil idades diagndsticas, al tener ans

Le nosoetros un paciente con esplenomegalia gigante, debemos de-

tener on cuents adewas de la Leweemia Granulocftica Cednicas




Ie ENFERMEDADES PORCALTERAC LONES DEL HETABOL [SMO

Ao~ Lipidosis:

a.- anu;medhd_dg:ﬂhucher 'Ln,muyotﬂpqrté de los glu-

colfpidos de lay visceras ‘en; un ‘glucocerebrosida, - en lugar de =

la  forma’ qaha on‘gnlactosa’; pe - trasmite recesivamente, " La

eaplenomegnl legandose a encontrar el pe-

80 xielbhiuzo"dh;sia‘IB“,v'e;:cnyftrllﬁyft‘)r‘_ de"vlo normal en la misma - =~--
edad § lluhido;‘[‘l l’ﬁ ekpléhomégnliu persistente llegn a presentar-
se signos clfn‘icon de "niperesplenismo", con disminucidn de los
elementos formes de la sangre ¢ incluso manifestaciones hemorrg
pican. Kl diagndstico we hace por anpivacidn o biopuaia de nidy
la onea, donde se encuentran células de CGaucher, (cvlulas con =
arumulacidn intracitoplasnitica de ;;Iuculx’pinln:; del tipo de tog

crebrosidos),

b.~ bEnfermedad de Niemann-Pick: estiin presentes en -
¥

los tejidos cdlulas espumosas vacuoladas (cels, doe Niemann-lick),

cuywn ri elTnico wis caracteristico es la acumutacidn cito- -

plasmitica de esfingomiclina (un fosfolipide), La etiologia --
probale s una deficivncia de una hWidrolasa lisosdmnica incspecl
fica, La forma clivica que mis [recuentemente se acompaiia de -

hepatoesplenomegalia eas la del grupo "A", que es la forma "cli-
¥ I

sy ome acompaia de degeneracidn macular y ceguera, producien



doge 1a muerte por le general a los 2 afios de edad,  EL diapnda
tico se hace por médula osea cuando se encuentren las Celulas -

do Nismnnn-l‘ici&. (8, 9).
B,- (:uhuliunidosisﬁ

. Gangl quidbuin guoneralizadas pangliosidosis GM, tipo 1),
Se trasmite por gunes autosdmicos recesivos. Se caracteriza --
par prdtm-uplunumegulln, coh manifestaciones y alteraciones --
ogean pyewdoburlerfanas y detenclén del desarrollo intelectual-
y motor, refiriendose como edad de inicio ta intrauterina o eu-
lan primeron weses de vida, giendo la ecaracterisuticy principal -
el defecto enzimdtico de ausencia de Beta galactosidasa A, B y-

e, v,
il PROCESOS LHFECCIOSOS

A.~ Paludismo: Provieme de la invasidn eritrocitaria-
por una de Las cuatro especies de parfisitos protozoarios del g@
nero Plasmod inm y se caracteriza por fiebre elevada, a menudo -
intermitente, awemia y esplepomegalia, £ hazo awmenta de tama
0o con mayor frecuencia en las infeeciones par P, Vivas que cn=-
aguellas por Po Faleiparum y puede 1legar a ocurrir, ademiis de=-
una periesplenitis, infarto ¢ incluge Mlegar a la rotura, apar-

te de que despuds de vepetidos ataques el bazo aumente conside-
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rablemente de Lamaiiony sc Iu’u;n duro, = £l {llllll(!‘lltu de tamafio o de
havu se acompaia de una inl'i‘llr.;lch?n linfocitaria de los sinu--
nodden In-pﬁl'yiqn»ky de wn-elovado tTl;_ulu de’ anticuerpes fluoran-~
cuntes, Kl diagndatico se Ixx;ce con la idcﬁtlficaciﬁn de los pa

rfsitos en sangre (8, 9).

!\..-‘A Kala: /\znr; (l.'aiuhnmu'niunla): Bhla sltuuciﬁn clfni

ca ¢n el ruuultnd'n de’1la infu.ci&n deilag cflulas del sistema -

rvtlLuloundoLullu or. lu Lcluhmnn’ln Donevani, Los rasgos ca-~-

ructu‘riuticun—de‘ ln‘ furmedud son log siguientaa. un largo pe-

riodo di inuuhnci(n, cumiunm ingidiono y avolucién prolongada,
tlu,rni\in:‘l:n‘cunl el m’ﬁn padece una fiebre irregular acompaiinda-
de |’1’(;|>!'(l”.l||n‘>;la‘ peso, numento progresivo del tamafio del higade y
Im'/.’n,! loueopenia y anemiay oi no se trata, tTa wmorvtalidad en al-
tﬂ"y el paciente fallece en un plazo que oucila entre log 2 y -
24 mesen, Bl diagndstico depende fundamentalmente del reconoc i

mionto de los cuerpos de Leishman-Donevan en ¢l material aspira

rs v s
do de nddula osca, hazo, hipgado o sangre periférica.

Existen ademis otras enfermedades infeceiosan (como la
brucelosis y In mononucleosis), que cursan con vaplenomegalia -
importante, pero que por los sintomas acompanantes seria difi-

cil de inctuirtos en ¢l Diagndstico diterencial con LGC, pero -

siempre hay que tenerlos en mente {8, 9),



PHE, PROCESOS  UEMATOLOB LGOS

Awming Ilcmolrftiumga se cargcter igan principaimente -
par ia preseac i,“ de umfiemunc;;u! in scomprfada de icﬁcricin. S-
La hase fundamental de las anemlas hemoliticas ugt:jba en un ~-
acortanionto del ticmpo de supervivencis de los glo‘hu;bé rojos,
En respuesta a 1n reducida. superviveneia periférica da‘l‘ox’; glo'-'

buloy ruJuu, la acnvmud do Lu mudul.; Suaa uumentn. Ln Lifrn-

pvrnrvrh‘n de ruchl(u‘lms supura cl ?Z. La rrticulocitusia -
sontenida juuto cnn un nivnl conscnnto d lumnglohinu hies ‘sas—

puclmr un tmutarno humnlftxn Se praducw‘hiperplnsiu de loa-

elomintos mudularul ericropoy6ticau con d(mnlnucl&n de la rela-
ri&n m(elnxduluritroidv Lnu pruductoa dw dogdoblamiento de -
lnﬁ rlnlm]ms ro_)nﬂ, mlmvnrnn con la hvmﬁhnia. Muchas entadna-
tenol Tricos pueden ir m:mnpmmdon de hilirrubina no conjupada -
(indirecia); pero si la Funcida hepftica no estd olecrada, no -
vs frecueate observar una leterfcis facilmente divtinguible y -
ltas gsiveles de bilicrubinag pueden ser incluso normales. Vor es
tudios morfaldpicos, enzimatican y de frapitidad se hace el - -

disguiistico y ol tipo de anemia hemoelTrica de que se trate.

Aduomfs, ya sin temar ea ecuwenta la esplenomegalis debo~
llnm; de hneer diapgndsticn difereseial con utros tipog de ledeo~w
mia, los cunles los vames a sonpechar por la prescncio de sin--
drope anémica, eruimcilupu‘uh:n (h«-mnrrn;;ivn) ¢ intiftrativo -=-

/ N s
Cadenopiatian, hepate yfo esplenomegal i) y que si presentan ade



s . Iy . Z,
mas low sindrowes jnfecciosos y de dolor oseo incluirian los -~
¢inco sindromes que puoden hacer sospechar un proceso mielopro-
Liferativo. -#1 diggndstrico final se logra por el estudio de wd

dula onea (B, 9).

Por Gltimo meng fonavemos, las entidades con las que -
caay que hacer diagndstico diferencial, basandonos en los resul-
tadon de una biometrfa hemftica y médula osea (ver cuadro IIL),

(2, 4, 1.

TROMBOC TTOPENIA PRIMARIA.-  S¢ encuentran grumeg do¢ ~=

plagunetas alrededor del nficl co megacariocTtico y un menor grado

de inmadurez granulocTtica (57).

LRITPROLEGCEMIA, -  San caracteristicos un afimero inde--
finido de precursores eritrocitario, con wicleos bizarros o ine-=

clusiones y cétulas rojas malformadas (57),

REACCIONES LUEUCOERITROBLASTICAN .-  Se refivre a la pre
sene ia de alpunos granulacitos inmaduroes y cfilulas rojas nuclea

dag en sangre circulantes, con una cuenta total de leucocitos =~

normal o moderadamente elevada, ocurre en pacientes en schock, -
hemdtinis activa, hemorragias, tumor metdstasico o médula, mic-
toma, varivdades de anemia bereditaria y anemia magalubldstica-

(47, S8, 59), K1 c¢xJwen de nddula wsualmente elarifica el diag



néstico en estos casos.
. . e » s
- TUBERCULOS LSy« Ya que la Wiometrfa hematica puede pre-

wentar reaccisn leucanolde (60) 50

REACCIONES LBU&QHOiﬁES;; ‘Las reacciones leucemoides -
mis comunes , dchr;eﬁ éﬁipugi@n:es_cnn infecciones o tumor que -
Livuncn una l(_:\lcudil:ouln granulocirica pronunciada y vn quicncu-
Losa monocitos non reportados cquivocadamente como miclociton, -
En ta mayorfa de c¢stos pacientes algunos granulocitos tante in-
madtiros como metamielocitos, exinten en la sangrei el nivel de-
lu foafataga alealina estd clevada y el cromosoma Ph siempre cg

td ausente (H0),

TRATAMIENTO

RADIOTERAPTA

Las radiaciones Fué ¢l primer tratamiento usado en la=-
LGC por Pusey en 1902 (79). En LY924, Minot, Buckman and Issacs
publicaron su vstudio clisico sobre LGC docamentando la edad, -
incidencia de sexo, hallazgos cltinicos, datos para el pronost i-

ca y cambios producidos por la radivterapia (32),



CUADRO 111

TRANSTORNOS MIELOPROLIFERATIVOS Y SUS CARACTES DIFERENCIALES EN LA NEDULA OSEA
(o

TRASTORKO CELULAS HEMATO SERIES ZRITROL SERIES GRANLU=- SERTES MEGACA COMENTARIOS
POYETICAS DES LOCITICAS RIOCITICAS

Leucemia Aumentadas ‘Disninuidas Aumento Disminuidas Acaba frecuente
mente cono L.G.
Aguda.

Granulocftica Acentuado

Crénica

Eritroleucemia Aumentadas Precozmente Aumentadas Disminuidas Blastos leucéni-

cos al diagndsti
¢o, Aumentan al-
progresar la en-

fermedad
Sindrome “Aumentadas
de Cuglielmo . :
Policitenmia Aumentadas Precozmente Aumentadas Normales Todos los elemen
Vera Aumcentadas tos celulares --

aunmentades usual
mente, por lo me
nos al principio.

Metaplasia Digminuidas Disminuidas Disminvidas Disminuidas El defecto parece
radicar e¢en las --
cels, Lematopoyé-
tiras, no en las~
fitrobldsticas,

Mieloide

{miclofibrosis)

Trombocitope- Aumentada Normal o Rormal o hupentadas Precipitada fre--
nia hemorrdgi- disminuidas disminuidas cuentemente por -
ca esplenectonia, -—

(debida a la reduc
cidn de la destrug
cifn de plaguetas).



TRATAMIENTO

RADTOTERAPLA -

has radiaciones fut u}J’. primer tratamiento usado en la-
1.GC por Pusey en '19!)2 (79): 'En: l“)2"/o,7’ Hinoi", Buckman and lssacs
plll»licu'roﬁ an cs.ttl(lio ‘clﬁvs'ico aohré LGé documentande la edad, -
Incidencia «it! gexo, hallazgos cltulcos, datos para el prénosti-

co Yy cnmlnvlun producidos por la radioterapia (32),
UM TOTERAPTA

La era de la quimioterapia antitumoral, se inicia a fj

new de 1890 con el descubrimiento de Faul Ehrlich (1, 7). Empge

nlo on 1942 cuando Goodman y Gilman descubrivron darante la -
negumda guerra mundial que los compuestos de 1a mostaza nitro -
penada suprimian el crecimivnto del tejido Linfoide y algunas -
viélulan witdtican (1, 72, 32). Mas de upa docena de apentes - -

quimoterdipeuticos con actividad significativa contea la LGC se

han detoctadoy ninguno parcee ser mis efectivo que ol hunulffing
un grupe reporta una supervivence ia media de 42 meses on un pru-
pe tratade con busulin (L, 2, 3, 7) Tres nurieron en menos =
de un afe pero cuatro pacicntes vivieron mdy de ¢ince ahos, Pa
cientes tratados con buunlfin viven miis y mejor que los no tra-

tades y mfs que aquelloy tratados con fosforo radioactivo o ra-

dioterapia. lLos efectos colaterales son poco frecucentes,
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La respuesta ‘a sucerivas tevapias tiende o ser menor y
los perfodos de remiwifin whs -cortos, pero el control de la en--
fuormedad ea satisnfacvoria-hasta que se dosarrolla la fase apuada

Eute ocurve impredeciblomente en cerea doe dos bercerus partus -

de low pnciqntbﬁ'l.u>|)r‘ilptiu o-gradunlmente en un perfodo varlable

-

de meses, presentandocaneming tromhoc{topenia, aumento de la ig

madurez de Joa-granmlocitos, flehra y hepatoensplenamepstin (7)),

Ef busulfdn y los derivados de Ja mostaza nitrogenada-
son Jow mds efectivos generalmente cen el tratamicnto de lu LGC-
sivndo usodos de 1o misma mancera, 6 a 8 my, de busulffin o mel--
T)‘ll.’\lﬂl! o la mitad de enta dosis de uracilyg es dada diariamente-
via oral anten del desayuno una dogis por 10 a 14 dfas, La - -
cuenta de ‘L‘ll(.‘()l!i[\)ﬁ [LE 1) t‘l’Lt‘rIlli||-’lllﬂ una o dot veces pur HEmD -

y coando comienza a disminair 1a cifra de lowcoeitos la dosiy -

del fiarmaco e reduce,  La dosis de mantenimicato de bugul fin
medphaban puede ser tan baja como 2 a 6wy, por semana, Ording
riamente un perfodo de 2 a3 meses se fequiere para corvegiv la
mayoria de las evidencias c¢linicas y hematoldgicas de la enfer-
medad, continuandose el tratamiento varias semanas despuds hag-

ta lograr remiaidn (1, 3, 32)

81 1n citopenia, particularmente trombocitopenia se -—
produce por el busulfdn puede persistir por varios meses., Con-
cuslquice tipo de quimioterapia la dosis del agente debe ser --

cuidadosamente monitorizada y ajustada con referencia a las - -
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cuentas hemftican (7).

la foafatasa alealinn leucocitaria represa a niveles -
normales en un 50 - 60% de los pacientes durante la tevapia y =
t#e consfdera un signo de prondstico favorable. La eaplenomega~
bia, coninefilia y/o basofilia pueden persistiv en algunos o rg

currir rdapidamente durante ¢l curso de la. tevapla,

Ninguna de las terapefiticas estandar ugadas, elimina -

el eromosoma Ph de las células en la médula osva, miis que tempo-

ratmente (37).

EY primer objetivo en cl tratamiento de la LGC ca el -
de conteatar la proliferaci6n anormal con dptima aelectividad, -
pero las peculjavidades individuales de la enfermedad y las com
plicaciones prohiben ¢l manejo estereotipado,  £1 busullin tie-

plaquetas, y sy uso on pacien--

ne un efceeto prorunde sobre la
tet con trombocitopenia es peligroso, Después de wnos afos de-
terapia con busuwlidn se puede desarrollar fibrosis pulmonar, --
pigwentac idn de ta piel, bipogonadismo y un sindrome con algu--
nos ballazgos de la enfereedad de Addisson lo que requiere una=
inmediara suspensién del buselfdo, aunque la toxicidad es frre-
versible frecoentemente, Esto no ocurre con el melphalan., La-
extrema leucocitosis incrementa el riespo de complicaciones ce-

rebrovasculares y puede requerir leucofdresis o terapia agresi-



va con hidroxiurca para reducir la cuentan de glébulos blancos,
£l agrandamiento del bazo puede persisatir en algunog -

.
casos. adn estando el resto de las manifestaciones controludas, -

necesitando radiael@n local (10, 32),

ESPLENECTOMIA

i La esplencctomia realizada cn pacientes con LGC duran-

o

te los periodos de exacerbacidn, ugualmentoe ticnen pobres rosul-
tados. La esplencctomfa puede ser hénofica e¢n algunos indivi--
dues quienes desarvollan complicaciones poco usuales tales camn
tromboe itopenia, leucopenin, o incremento de la destrueidn de -

glOhulos rojus (hipersplenismoe) (7).
La cvolucidn cldsica de La LUC no parcce estar grande-
mente alterada con la esplencetomio pere su cucuentran benefl {--

¢los en un 10% de los pacientes (3)

Leucor

ES18

Con repetidis levcof@resis un gran ndmero de leucoci--
tog puede ser removido de la sangre, y evxisten evidencias que -
loy sintomas clinicos pueden desaparcecer ridpidamcente en un gran

porecuntaje doe pacientes cou reduceidn de la organomegatia y los
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leycocitas (7). La impertancia relativa en cl control de la en
fermedad de temover las ¢flulas: mieloides jﬁvcdeu y las edlulas
howntapoyGticas circdulantos de la wangre alu we eu clara,

TRANSFORMAC TON BLASTICA

la Fase do transforwacidn aguda o "erinia bldstica de-
1o LGC" es up hallaego intrinseco de la enfermedad, Todows los-

_agentes y medidas ordinariamente efvetivas durante la fase tem=

i
)

prana de Lo enformedad won relacivamente lwpotantes co 8uta fa-

se. Con los nucevos programia de tratawiento debe ser wis dmpor
tante reconocer las evidencias tempranas de la transformoeidn -
aguda para saber cuando utilizay una tevapfutica mids agresiva,-
las evidencias de laboratorie son el desarvollo abrupto de pan-
citapenia y el hallazgo de un gran nlimero de blastas en sangre-

y m&dula Gsea.

La Ease aguda es clinica y hemotoldgicamente heteroge-
ned, algunos pacicntey mueren por hipoplasia medular atribuible
a quimioterspia o irradiacidén y 15% por enfermedades intereu- =
rrentes, Cevca del 80%4 wueren como resultade de la transforma~

¢ifn blfistica.

El tratamiento de la fase bléisvieca bha sido diffeil, =~

Remisiones cortas han sido logradas en algunos pacientes tanto-
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en pacientes Ph’popitivos como negatives con ol ugo de esquemas

desarrollados para el tratamiento de leucemia aguda (3, 7).

CUKSO Y- PRONOSTICO

El curso ae puede dividir ‘en tres faseas .- Fase du--
rante la cual proliferan granulocitos anormales hasta que son -
producidos Llos signos y afatomas de la LGC low cuales llevan a
su recenocimiento, 2.~ Lo erdnica, fase tratable la cual usual
mente dura de 1 a § nilos y 3.- La fase bléstica la cual usual-
mente términa de 2 a 6 meses,

Un prondstico adecuado no puede scr hecho cuando la --

i
LGC aparcce primariamente, aun cuando factores cowmo la rapidez-

de inicio y severidad de los sintomas, tamaio del bazo, grade -
de anemia, ndmero de gldbulas blancos, inmadurez de los granulg
citos, la presencia de trombocitopenia severa o trombocitosis -
o enfermedades jntercurcentes, son consideradas, Ph positivo -
enconcrado en los pacientes ticne generalmente una mejor sobre-
vida que aquellos que son Ph negativos y las mujeres con LGE --
tienen supervivencia mayor a los hombres (76), Si louy miclo- -
blastos representan mds del 10Z de los leucocitos, la enferme--
dad puede semejar nfis una subaguda que una levcemia crénica, -
il desarrollo de fiebre, agrandamiento de ganglios linfaticos,-
lesiones destructivas osens, hipercalcemia, basofilia o cosine-

filin, o infiltrocidn de tejidos extramedularcs son signos des-
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favorables y pueden significar la presencia o el desarrolle in-
minénto de una transformacidn blfiistica. Una respuests incomple
ta hacin al thlt.'amlento, o reminiones cortas durante ¢l curso -=-
del tratamiento estan saociados usualmente con enfermedad nds -

devera (1, 3, 7).

Intentos para ev itar la progresidn do.la enfermedad o
detectar el eventual desarrollo de ta fase bldstica, la cual -~
caunn la gran mayarfa de las muertes, no ha sido &xitona, lro-
granas agresivon combinando quimioterapicos han resultado osca--

sionolmeate en conversidn o Fh negatives, (1, 2, 7).

La existencia de una poblacidn normal de eflulas o mo-
gaicinmo cromosomal pucede estar asociada con remisiones prolon=

gadas de la enfermedad (7)),
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OBJETIVO

Ruvivar la cosuistica de pacientes con Leucemis Granu-

locftica Crénica mancjados por la Clfanica de¢ Oncohematologio a-

partir de su creacibn en junio de 1981 hasta el 31 de octubre -

wle IQBG;V Dentro del ostudio se toman c¢n cuenta la variedud do-
)

LGC, sexo, edad y manifestaciones clinicas y/o de luboratorio a

su ingreso, asf como su evolucién y respuesta al tratamiento,
HATERIAL Y METODOS

S¢ revisgan los cusos de pacientes con leucemia (86), «
atendidos en la Unidad de Pediatrfa del Hospital General de ME
xico de la §.S8, durante el periodo de junio de 1981 a octubre -

de 1986,

S$¢ separaron low vxpedicentes de cada tipo de leucemia-
para determinar ¢l porcentuje de cada una, encontrando que se--
tenta (81,3%Z) corrvespondieron a la variedad linfobldstica aguda,
13 (lS.iZ) a la no linfoblistica y solo tres correspondieron a-
la variedad Granulocitica crionica (3.6%). Los purdmetros vstu-

diados en este padecimiento fucront

- Edad

- Sexo



EX]

- Unlluzguﬁ clfwicos ol ingreso
- M@dula osea .

- uldmutrfa

- Quimich ahnguinuu . .

=~ Cromosoma Philﬁdelphia

- Foafacasa alecalina

- Tratamiente ingtaurade

< ~ Kvolucidn
fRESULTADOS

Edud 9 Sexo: Tuvimos dos pacientes del sexo masculine,
uno variedad infantil de un afio de edad y ol otro de 13 aflus va
ricdad adulta; la paciente del sexo femenino, tapbifn de 13 ~ -

ates correspondid o to variedad adulta,

Manifestaciones Climivas: Los tres pacicotes presents
von una palidez de tepumentos disevera al iguwal que veferir pér
dida de pese poco juportante. Es fmpertante sclialar que los pa
cientey de variodad aduita presentarvon egplenomegralia importayn
te, (de 20 y 16 cwm, para los pacienates 2 y 3 respcectivamente),-
mientras que el de variedad infantil solo tenfa 5 cw., (cabe men
cionar tawbidn que fue el paciente con menor evolusiln de low -
sintomss previe ol diagnfstico). El dnico paciente que presen-
td adenomepuling (corvicales), Tue el de la variedad Infantil,-~

puere sv consideraron secundavios a Ja infeecidn agregada gque -~
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presentaba o su ingreso, (otitis media supurad.. izquierda)

Diometria HemAtica: Los tres pacicntcs prescntabaun. --
snemia moderads con leucocltosis importante (reaceifn leucemoi-

de) sicndo 8sta mds importante en los pscientes 2 y 3, Las plg

quetas se c¢ncontraron digminuidas en ¢l paciente de La variedad -

infantil mientras que en los de variedad adulta estaban ligera~

mente aumentadas,

Fosfatasa Alcalina y Cromosoma Philadelphias FRste dl-

~timo fue positivo para los pacientes 2 y 3 con lo que se clusi-
it

flcaron en variedad aduleta, miontras que el paciente 1, fue cro

mosoms Ph negativo, realizandoscele ademfis hemoglobina fetal y -
determinacidn de antigeno | critrocitario con Jo que se elasifi
¢6 comu varicedad infantil. Los tres puciuuLus.prcsunturun por-
centajes bajos en la determinacidn de fosfatasa alcalina lewco-

eltaria.

Quimica Sanguincat En los tres pacientes se considerd
dentro de !Twites normales, a pesar que el paciente 2 presentd-
una glucosa de 130 mp.

TRATAMLENTO Y EVOLUCLON

Paciente 1 {(L.G.C, variedad infantil): Al mowento de-

confirmar diagnbstico se da manejo con Purinethol doce y medio-
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ing-dfa (a partir del 17-X1-83), con lo quc se obtiene control y
remiaidn de los sin;omds no presentando aumento del bazo; a pag
tir del 7°de mayo de 1984 se muneju a la misma dosis (12.5 mg)-
pero cada tercer dia, VAc:ualmcnte se encucntra asintomdtico --
con ol nismo esquema, continua sin prescutar cu;1eH0megﬂJin y -

sus controles de biometrias hematicas son normales,

P;ciuntu'2 (L.¢.¢. variedad adulta): El dia que se con
firma au(dldgnﬁktica, se instala tratamiento con Purimethol - -
(50 mg/d{ﬁ); Sato fud ¢l 15-V-84, acudiendo a4 control por con--
sulta externa dol Servicio de Oncohematologfa pediadtrica el - -
26=V1-84, refiriendo la wisma sintomatolopgia y a la wexploracidn

 £fBicn sin disminucidn de la esplenomegalia; posterior a lo - -

cual ya no acude a la consulta para brindarle el tratamiento y

i s
Usu adecnado control, Se desconoce su vsatado actual y evolucidn

ya que no fué posible localizarlo de nuevo,

Paciente 3 (L.G.C. varicdad adulie): Se coufirma diag
ndutico el 14-VILI-84 iniciandesce manejo con Myleran (4 mg/dia)
hatta el 7-X11-84 en que se suspende ¢l Lrvatamiealo por estar -
en remisidén henatoldgica; programandose la paciente para cesple-
nectomia la cual se realiza el 26-11-85., A partir de la euple-
neccomia la paciente cursa con trombocitosis la cual no se con-
trola cou Myleran, motiveo por el cual ge decide mancejarla con =

Alqueran, a partir del 4-vi-86,
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La paciente curu; con aplasia medular secundaria a qui
mioterapia, ‘por lo que sc intornd el 28_VIII-86, y fallece el =
‘19_1X-86 por sangrudos miiltiples a nivel pulmonar, digestivo y-
urinario; su corroboré por autopsia ¢l diagndstico de aplagia ~
medular y los sangrados a distintos niveles, ademis de candido-

sis generalizada,



PACLENTES NOMBRE
3 M.L.S.
2 G.A.J.A.
3 “Q.P.YH,

MANIFESTACIONES
Palidez
Taquicardia
Perdida de peso
Fiebre
Fetequias
Equimosis
Adenopegalias
fLsplenonwepalia E
Hepatomegalia
Dolor Oseo

Infeccidn Agregada

CASOS REVISADOS

EXPEDIENTE

009145
009436
000204

EDAD SEXO

1 afo Masculino
13 afios Masculino
13 afios Femenino

MANIFESTACIONES CLINI&AS

ot

++

4+

.PACIENTES

B

e

TIEMPO DE VOLUCION

PREVIO AL DIAGNOSTICO

11 dias
9 meses

1 afio

133



Hemoglohina
Hematocrito
Leucocitos
Linfocitos
Monocitoy
Neutrofilos
Eosinufilos
Bandas
Metamicvlocitos
I'romiclocitos
Blastos

Plaquetas

a8

BIOMETRIA HEMATICA

9.5
30
32,050

40

140,000

PACIENTES

23

300,000

450,000

1.2
32

87,600

12

473,000
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MEDULA OSEA

PACIENTES

1 2 E 3
Celularidad Normal Aumentada Aumentada

i TR Sk

" #elacidn E/L 1:10 1119 1:7.,3

Megacariocitoa Augeuten Diaminuidos Aumentadosy
Eritroblastas 9 st vt
Granulocitosa 66 9 3}
Linfocitas 12 H 7
Monociton 3 0 ]
Blastas 9 o 16

Comentario de las nédulan oseas:

Paciente 11 Normocelular, con megaecariocitos dusentoes,
s¢ aprecia depresidn de tejido eritroide; ineremento de monoci-
tog ¥y doe blastos moderadoes.  Supicre Leseemia apuda, dificilmen
te clasificable; desde ¢f punto de vista wortuldpgico por ol cu-
¢ava nimero de blagtes {alpuvos dutnﬁpcctu monvcitoide y otrou-

linfoidey).

faciente 21 importantuemente hipercelular, magacarioed
tay moderadamente disminuidos, (se observan abundantes plague~-
tas), en la cusl se vhserva frauco predominio det tejido pranu~
tocitariu cvon toda lo gams de waduracidn wivloide y depresidn ~

severa del rantae de Vas servies,

Paciente 3t Ligeroameote hipercelniar, magacariocitos~
prpertantencnty aumentados, con predominio de tejido eritroci--
tario en teda su gama de maduracidn, lipero incremento de blas-

tos y depresidn ligera de tejido erictroide.
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CLASIFICACLON
RN FOSFATASA CROMOSOMA Hb
PACLENTES. ALCALINA pll FETAL VARIEDAD
1 7% - Infantil
2 4% + Adulto
3 4z + Adulto

QUIMICA SANGUINEA

PACIENTES CLUCOSA N.U., ACIDO URICO
1 79 15,2 3.1
2 130 21 6.5

3 87 19 5.2
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TRATAMIENTO
C PACIENTE MEDLICAMENTO
t Purinethol
2 . © Purinethol
3 Mylerfin y Alkerin

EVOLUCION POSTERIOR AL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO

BACIENTE

Tres afjog de tratamiento; actualmente en remisidn,

Asintomiitico.

Abandond control y tratamiento a los 2 meses de --
iniciado, Se desconoce s8u estado actual.
Estuvo en tratamivnto durante 2 afies 2 meses,

Muc

re por aplasia medular secundaria o Alquerin,



. ' . ANALISIS |

Al lguui ‘q'u',e“en utros estudios, qncuntrnmoé que la- -~
LG, cuuﬁ tlpo doviuunomln.rnro en la-infancla, ya que de los -
86 pnélun:éa:gon Eute'pudccimiedtu. a:unﬁidﬁu du;un:e seis aiios,
k] (J.61);vca;f§spondiurun a @sta variedad, setenta kBl.JZ). per
teneciéron q'ln varledad 1lnfobldstica aguda y trece (15.1%)~

a la variedad no Iinfobldstica,

Por lo que reaspecta a cdad y sexo tambldn estamos de-

acuerde con lo reportado, en la llteratura, ya que tuvimos un -

-paciante con variedad juvenil de un afo de cdad y dos paclentes

.can variedad adulta, de 13 aiios, cou un predominio del sexo mas

culino., (2:1).

En los hallazgos clinicos, todos lus pacientes presen
taron palidez y pirdida de peso; los pacientes con varledad adul
ta presentaron csplenereralla fmportance y ninguno presentd (o=
nonenos hemorrdgicos ni dolor dsco.  Sclo el paciente von varlo-
dad Infantil prescntd adenomepalias las cuales fueron  cervvivaw
les y arrtbuldas a (nfeceidn agregada (oritis media supurada).-
Lo eual corresponde con lo reportado anterlormente. (ver cuadro

f.

Por lo que respecta a los datos de laboratorlo, todos
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cursaron con quimicas sanguinens normales vy con anemla; los pa~
elenten con variedad adulta presentaron leuwcocitosls importante

.y trombocitosin, n 1o mddula oBon, el pacliuente con la varte-~

i

dad infanttl cursd con megacariocitos avsceontes (lo esperado) y-
de los de variadad adulta uno con dlswlnueidn y el otro con =« =

aumento, - (slendo €ste Gltimo lo mis comin),

¥ en cuantoa la evoluclion, ¢l paciente con varicdad -
Juvenil se cncuentra a trews anos de Indelado el tratamiento en-
remisldn totul y asinotimlco; mientras que de los dos de variew
dad adulta, uno abandond el tratamiento y no se pudo reallzar--
¢l seguimiento adecuadoy el otro después de control y trata- -
miento por dos aios y dos meses muere por aplasia medular sceundarja=

a Alkerdn,
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CONCLUSIONES

La nuestra revigsada concuerda con lo referido en la 1i

teratuca, tanto en la incidencia de LGC dentro da las leucemias
C o

como vn lo que respecta en cuanto 4 sus caracteristicas de pre-

suntacldén, edad, sexo y dates de laboratorio.

Lo Guico no concordante con la literatura es la cevolu-
¢idn de nuestro paciente con variedad infantil, quien reapondid
exeelentemente al tratamiento, no siendo esto lo comiin, ya que-

la variedad infantil es de peor prinestico,

Eg de vital importancia el tencr sicwmpre en mente vsty
enfermedad, (o cualquicra ya sea neoplisica, iafecciosu o inmu-
noldgica), para poder brindar un mejor prondstice y sobre vida-
:Il auesitron pacientes; siendo determivante ol juculear y cont i=-=-
nuar insistiendo a loy cutudiantes de medicinag de cualquicr ni-
vl (pres o postpradoe), la importancia de ung histoeria clinica-
campleta, con una cxploracidn fisica minuciosa, «poyada con low
satudions de laboratorio que scan necesarioy, o va su defecto la
derjvacion oportuna con ¢l especialista para poder obtencr un -
diagndatico temprano o iazstituir ¢l tratapmiento oportune para -

lograr una mayer aseobrevida libre de cofermedad,
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