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SINDROME DE VON WILLEBRAND ADQUIRIDO P 68 TROMBOSIS VENOSAS EN SITIOS NO P &9
(SVWA) SECUNDARIO A ACIDO VALPROICO HABITUALES.

Benraddn R, Makkache, M, Cacchione R, Riveros D.
CEMIC, Centro de Educacion Madica e Investigaciones Clinicas.
Buenos Aires. Argeniina,

El 5VYWA es un desorden asociado infrecuentemente a la
administracion de dropas.

Se presenta el caso de una pacients de 31 afos con Trastorno de
personalidad, en tratamiento con divalproato de sodio (DV) desde
julio 2001, que desarrolla sindroma de von Willebrand adquirido
{SVWA). La dosis recibida vario de 500 a 1000 my danos. Concu-
mio a la consulta por hipermenorreas de 2 afios de evolucidn
atribuibles a DIU, gingivorragias y anemia ferropénica secundaria.
Mo presentaba olros anlecedentes personales ni hereditarios de
hemorragias cutdneo-mucosas. Se realizo retiro del DIU, estudio de
& funcidn plaguetaria y de la hemostasia observindose valores
descendidos de FYW:Ag, FYW:Rco, FVIII, RIPA (1.2 mg/dl} ¥
plaguetas en numero normal. En junio 2002 suspende DV v sa
estudia nugvamente a los 2 meses, comigiendo el defecto, la sinto-
malologia hemomagica, v la anamia con ferroterapia oral. En enaro
de 2003 se estudia a la progenitora (padre (allecido, sin hermanos)
encontréndose valores normales.

Con OV Sin DV

FWVW: FVYW: RIPA PVl FYWW: FYW: RIPA  FVII

Ag  Rco % Ag  Rco %a

% % % %

Propdsilo 38 34 Muy 38 80 62 Mor- B9
dism. mal

Madrs : - 1386 160 Nor- 131
mal

Se presenta el caso debido a la escasa bibliografia existente en
enfermos adultos (1 caso) do SVWA asociado a DV, La suspen
sion del farmaco produjo 1a remision del SVWA lo cual es un fuer-
18 argumento a favor de una relacion causal

Rossi, A, Colonio, C, Puente, D, Martinuzzo, M, Cerrato, G, Pombo, G.
Fundacian Favaloro, Buenos Alres,

Las trombosis venosas profundas (TVP) en sitiog inusuales son motivo de
controversias en lo que respecta a su diagnéstico, Iratamiento v estudics
complameantaros. 5i bien s conoclda la prevalencia de trembetilia an los
pacientes con Tr en miembros inferiores, |3 misma esta poco estandecioa
en sitiog atipecos. En nuestra Institucion estudiamos refrospectivamente 30
pacientes con Tr en sitics atipices (1995-2003). Dieciséis eran hombres v
la sdad promedio fus 46 (14-87 afcs). Se incluyeran todas las Tr, exceplo
las profundas de miambros inferiores v 1as suparficialas. Las lacalizaciones
de 135 Tr fueron 5 vena central retina (VCR) (16,690, 5 yegular v subclavia
(16,6%), 4 axilar (13,3%), 5 suprahepdticas (16.6%). 5 porta {16,6%), 3
meseménca (10%), 2 cava inferior (6,6%) v 1 fistula A-V {3,3%). Da los 30
pacientes, 28 tenian algan factor predisponents (83,3%) Doce de 24 pa-
cientes tuviergn algon esludio de trombofilia positivo (509}, sendo 1a
hiparhomocisteinemia (HHcy) no solo el defecto mas hallade (33,.3%), sino
la asociackdn mas frecuente con Tr en VOR. Nueve de 30 paciantes tuvia-
ron neoplas:as (30%), de los cuakes 5 fueron palicitemia vera [FV] (55,56%),
El reslo de los faclores cldsicos fue hallado en bajo porcentaje, HTA 7730
{23,3%), DBT 1/30 (3.57%), T8O 6/30 (20%) y DLP 4/30 {13,8%). De las
14 mujeres sdle 1 tomaba anticonceptivos orales (7,1%). Recibieron trata-
micnio 29 de 30 pacientes (96,6%), hepanina IV 17/29 (58,6%), HEFM /29
(13.7%), anticoagulacién oral (ACD) 26/29 {89.6%), AAS 11/20 (37,9%) v
fibrinoliticos 2/29 (6.8%) De lus 26 pacienles que recibieron ACO, 21 con-
tinian en {ratamienio, dado que presentaron Tr recurrente, parsistencia de
factor predisponente para TVP u otra causa para ACO, Conclusidn: La ma-
yoria de los pacienies eran jvenos. Un alte poreentaje luve algan marca-
dor positive para trombofilia, La HHcy fue el defecto mas hallade, siguiendos
en fracuancia las anticuerpes aCL. La neoplasia astuvo en sequndo lugar
de trecuancia. Los tactores de niesgo en cada grupo fueron dilerentes, perg
la HHcy fue mas frecuente en Tr VCR y la PY en Tr de venas suprahepaticas
Si bien se requisren estudios prospectivos, hasta &l momento pareceria
necasario, realizar estudio de trombofilia en las pacientes [dvanas, con Tr
en sitios inusuales, indzpendientemente de 108 factores de riesgo clasico y
detarminar [a Hey independienterrsnte de la edad en Tr. VCA.

EVALUACION DEL TRATAMIENTO CON HEPARINA
DE BAJO PESO MOLECULAR EN PACIENTES

P70

EMBARAZADAS CONTROMBOFILIA.

Gallo M, Arias M, Seren E, Allami J, Blanco J, Besuschio S,
Amoroso Copallo M.

Servicios de Hematologia, Obstetricia y A. Patoldgica. Hospital
Frances. Buenos Alres

La peérdida recurrentg del embarazo pusde deberse entre ofras
causas, a defecios trombofilicos heraditarios o adquiridos,

Hemos evaluado la eficacia v seguridad de la heparina de bajo peso
molecular (HBPM) en pacientes con trombofilia durante la gesta-
CEan.

Desde 12/ 1999 a 12/ 2002 se controlaron 18 pacientes con eda-
des entre 24-240 afios, con und 0 mas defectos trombofilicos v an-
tacedentes de pérdidas ambriofetales recurrentes.

Se efeclud el seguimiento de 18 embarazos, 15 con un defecto y 3
con defectas combinados |

Desde al diagndstico de embarazo recibieron nadroparina 318 y
enoaparina 15/18.

Las pacientes con sindrome antifosfolipidico recibieron aspinna y
dcido fdlico en un caso de hiperhomocisteinemia.

La HEFM =e controlé con anti Xa v a partir de la semana 20 sa
efectud ecodoppler mensual, 518 presentaron aumento de la re-
sistencia de la arteria uterina,

Complicaciones: 118 trombocitopenia lave y hematoma
ratroplacentario, 1/18 cesarea a las 28 semanas por sindrome
HELLP 1/18 aborto esponténes a las 6 semanas.

Parto por casdrea programada a las 38 semanas en 16/18.

Mifios nacidos vivos 1718, 100% con peso adecuado para la edad
gestacional

Placentas analizadas: 6/18, 5 con dreas de infarto.

Mo se registraron eventos rombaticos ni hemormagicos.
Concluimos que ambas heparinas fugron dtiles y seguras permi-
tiendo el BE% de gesta a térming, con AN normales.

COAGULOPATIA POR CONSUMO EN PACIENTES P71
COMN PLACENTA ACRETA

Gonzalez J).°, Hanono |, Pisani A., Verri V., Vega C., Chilleli .1,
Rendo B, Goldztein S

Servicio de MHemalologra. Deparlamento de Clinica Médica. Hos-
pital Durand. Gobierng de la Ciudad de Buenos Aires.

La coagulacion intravascular diseminada (CID), es un sindrome
trombo-hemorragico que se produce como consecuencia de una
excesiva formacian de trombina, que da lugar a la activacidn del
sistema fibrinolitico.

El laboratario evidencia disminucikdn de los Bactores de coagulacion,
aumento de los productos de degradacian del fibrindgeno (PDF) y
la fibrina (DDI). Esta se asocia a complicaciones obstétricas, en-
tre elias el acretismo placentaro. Fueron interconsulladas a nues-
tro servicio entre 1/2000 a 1/2003 17 pacientes sobre 6142 partos,
la media de edad de las pacientes fue de 33 afios (24-43) , con
una edad wonal de 32 semanas (26-37). De las 17 pacien-
tes, 5 desamollaron CID (29%). 4/5 no respondieron al fratamienta
de reernplazg realizandoseles histerectomia (80%). Estas tuvieron
en el coagulograma basal valores de DDi superior al normal { has-
ta 0.5pg/ml) , con una media de 3.8pgr/mi (0-12).Este {ue realiza-
do por &l melodo de lalex. 12117 pacientes no desarrollaron
coagulopalia, a ¥ 5@ les realizd cesarca y a 5 histersctomia [41%).
Los valores de DDI de este grupo se ancontraron dentro dal limite
superior narmal, 0.7pge'ml [ 0-1.32) . Todas las pacientes presen-
taron evolucion favorable,

COMCLUSION: 1) El acretismo placentario aumenta la incidencia
de CID (29.1%). 2) El tratamienio de la causa es fundamental para
la resolucion del cuadro, junto con el tratamiento de soskén v la
torapla de reemplazo con hemoderivados.
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HEMATOLOGIA ® Valumen 7-N* 2, K13

TRATAMIENTO DE PACIENTES HEMOFILICOS

CON INHIBIDOR DE ALTO TITULO P72

Dr. Candela Miguel, Dra. Neme Danigla, Dr. Conti Rafael

Dr. Perez Bianco Radl,
Academia Nacional de Medicina

Introduccién: El desarrollo del inhibidor anti-FVII de alto titulo es
un reto en el tratamiento da los pacientes Hemolilicos. El tratamignio
sustitutivo es de muy alto costo y no previene la enfarmedad arti-
cular, por lo que se intenta resaltar la alternativa de aprovechar el
descenso del titulo del inhibidor en los perindos de no exposicidn
a Fvin.

Serie de casos: B pacientes con inhibidor de alta respuesta pre-
sentaron periodos de descenso del anti-FVIIl a valores <SUB/mI al
Inicia del evento, con una duraciin de este dascanso antre 4 y 26
dias antes del repigue del litlulo y con una exposicion a altas dosis
de FVIII, entre 4000 y 50000U), esta sifuacién resalvio episodios de
sangrados importantes como un sindrome compartimental del
miembro inferior, un hamatoma extradural o un hematoma
interescapular, que an algunos casos compromatia la vida del pa-
ciente. El procedimianto propuesto implica la realizacion de una
prugba de mezcla, aun en los pacientes de alto titulo, evaluar los
resultados, titular el inhibidor y luego decidir el ratamiento dplimo,
Conclusidn; e tratamiento sustitutivo tlene excelente respuasta en
los pacientes con inhibidor de alto titvlo, si se aprovecha el perio-
do de ventana provio a la exposicion a FVIIL Este patron dal
inhibidar liends a reproducirse en algunos pacienles para dileren-
tes eventos, por lo que &5 conveniente dosar el titulo antes de ini-
ciar al tratamionto. Esta alternativa terapéutica disminuye
significativamenta los costos y tiena un repria previo,

PROFILAXIS PRIMARIA EN NINOS HEMOFILICOS
Dr. Candela Migual, Dra, Gatlo Pacla, Dra. Neme

P73

Daniela, Dr. Conti Rafael, Dr, Perez Bianco Ras|
HWHEMA. Acadamia Nacional de Medicina. Buanos Alres

Introduccién: la profilaxis primana liene el objetivo de prevenir la
artropatka hemofklica, a diferencia de la profilaxis secundarna que
no impide el desarrolio de la enfermedad articular. En este trabajo
prospectivo 5= intenta promover la implementaciin de la profilaxis
primaria en argentina,

Serle de casos: en un perkodo de 55 meses entre mayo 1928 y
diciembre 2002 se incorporaron 14 pacientes, 13 con Hemofilia A
severa, 1 con B severa, con edad promedio de 2.6 anos (0.3 - 4.6)
y un liempo de profilaxis promedio de 1.53 anos, con un tigmpo
acumulativo total d& 19.95 anos, 6 pacientes no lenkan eventos
previos, 5 una hemartrosis leve y 3 hemorragias en SNC. Dosis
promadio ¥ Irecusncia de sdministracion: 39.8 UKy, 3 veces por
samana en hemofilia A, 2 veces por semana en B

Resullados: 7 pacientas no luvieron ningsn evento de hemartrosis
espontinea, 2 desarroilaron inhibidor anti-FVII de alta respussia,
€l nivel previo ala dosis fuel 3.04% (7 de 13) ¥ el nivel posterior:
64,1% (10 de 11). Ningun paclante tuvo seroconversion a HCV ni
HIV. El nsmero de hemartrosis anualizada fue de 0.34 evenios/ano/
pacienie, & pacientss s& administraban &l concentrado en domici-
lio, 7 en institucion y utilizaron FVIIl de alta pureza y recombinante.
Conclusion: Este estudio pioto nacional en un proyecto a largo pla-
zo demuestra la efectividad de la profilaxis primaria en la preven-
citn da la ariropatka hemofidica. Es un procedimineto aceptado por
los padres v tolerado por los pacientes.

WARFARINA O ACENOCUMAROL.;ALGUNO DE P74
LOS DOS ES MEJOR?

Caresatto JM, Stemmelin G, Dubascq C, Melgar M, Castedo G,
Rabinovich © Mendizdbal G, Gutierrez M, Doti C, Vicente MA,
Shanley C, Bullorsky E.

Haspital Britanico de Buenos Aires,

Intreduccién: En Argantina existan 2 drogas anticoagulantes orales (ATO),
wartarina (W) y acenccumargl (AC) siendo la principal diferencia antrs am-
bos la vida media de 36 y 9 hs, respectivamente. Debido a eslo 5e ha espe-
culado que en pacientes (ples) que requieren bajas dosia de ATD, con algin
dia de descanso programado semanal, al dia siguisnts los valoras de
anticoagula-cidn (AT) podrian ser sublerapéuticos en los que reciben AG
adecuados en los que loman W Objetive: Evaluar i son electives los nive-
les dé AT en ples que requienen bBajas dosis de AT al dia siguienie de no
fomar la dosis de AC o W programada, saguin su esquama samanal. Material
y Meéiedos: Se obluvieron en forma prospectiva los valores de tiempo de
profrombing (TF), AN y factores 1, VITy X en ples bajo ratamiento con ATO
cranecn, luegs del dia en que deblan suspendsar ka 1oma de AC o W Resula-
dos: Se evaluarcn &7 plea qua realizarcn 143 confroles de coagulacidn, 22
ptes recibian W (54 controles) y 45 AC (B controles). Todos vanian iralados
en lorma regular con bajas dosis de AT (al menos 1 dia do descanso sema-
nall. Un ple con AC v 9 con W tenian una valvula mecinica (RIN: 2.5- 3.5)

Acenocumarol Warfarna
T Profrombma 37%. (& 13.8%.108) 24% (= 11.9%.108) p <0001
AIN 185 [= 045) 2,60 (= 0.86) f < 0.001
Fll 520 [+ 18.7%) 8% [+ 16.6%) P < 0.001
Fvil 57% (& 20.3 %) Iz 17.3%) p < 0.001
FE X 33% [= 17.0 %) 20% [+ 10?;‘:'\-] p <0001

El 45% ca loa controles con AC logrd valores adecunados de RIN, mieniras que
72% que recibian W estaban en rango Sl consideramos que 58 reguisne en.
{ne 20-40% do FIl para estar comectamente AT, 20% de os confroles con AC ¥
58% con W o estaban, Nnguno de los ples presentd un evento frombd-tico
durante ¢l esludio Conclusionas: 1) Los pies que reciben &n forma pro-
gramada bajas dosis da ATO, an el control de coagulacion del dia siguients &
un descanso oe dosis, estdn significativamente megor AT & retaben W an lugar
de AG 2 Lok villores de Fll y RIN fusron inefecuadas &n el 71y 55% da log
controles con AC. 3) Sl béen no hubo evento: trombdticos, desconoce-mos el
risge de rombosis en esiod ples con valores sublerapéuticos oe AT

AGEMNESIA DE LA VENA CAVA INFERIOR Y P 75
TROMBOSIS VENOSA PROFUNDA

Dres.Vénica C, Arbelbide J, Nucifora E. Fanll D, Vifiuales S,
Panchasky D, Cardanas MF, Girardi B,

Seceldn Hemarologia. Hospital ltaliano Bs. As.

La incidencia de agenesa de vena cava inferior (AVCI) en pacien-
s jovenas con trombosis venosa profunda (TVP) es del 5 % y
constifuyen un factor predisponenta a TVPR pudiendo presentarse
en forma aislada ¢ combinada con ofros factores protrombdticos.
Presenlamos 2 patientes con TVP y AVCL.

Caso 1: Hombrs de 24 afics =in patologia previa que presento fie-
bre, lumbalgia, y astenia Internado con diagnds- tico de TVP an
miembro infenor 2guierdo (MIl) Ecodoppler: extensa trombosis en
vena iliaca exnema y famoaral. Se anticoagula con heparina sadica
EV. TAC abdomino-peiviana: multiples adenomegalias ralrgpearito:
neales. Sa indica fibrinoliticos locales, venografia para colocacion
d filtro transionio y toma da biopsia ganglionar: Se objetiva AVCI
con extensa brigacion colateral. No se coloca filtre. Reinicia anti-
coagulacitn con control ambulatorio. Sin otro factor protrombético.
Caso 2: Mujer de 30 afics con antecedantes de cirugia por teratoma
owviirico, endomatniosis y obesa. Es internada con diagndstico de
TVP en MID, s& anticoagula y se da de alta. Siendo reintarnada a
los pocos dias por progresion de TVPR estando en rango de
anticoaguiacidn (AC), se decide colocacion de filtro, La venografia
muestra AVCH, abundante circulacion colateral y ausencia del rifon
izquierdo. Inhibidor lipico posilivo. Continda AC con buana evalu-
cian.

Comentarios: 1)Diagndstico fortuito por cavagrafia, previo al tra-
lameanto fibrinolitico y/o colocacion de filtro de VCI en pacientes
con TVP extensas. 2} Se observa en venogralias abundanie circu-
lacion colateral con éxtasis venosos que resullaria en factor
predisponente para trombosis. 3) La AVCI asociada a otros facto-
res profrombatico aumenta el riesgo de TVP recurrente.4) La AVCI
s& asocia a otras mallormacionas congénitas &n visceras abdomi-
nales.
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FBRILACION AURICULAR NO VALVULAR (FANV): P76
PREVALENCIA DE ACCIDENTE

CEREBROVASCULAR (ACV) Y SUS FACTORES DE RIESGO.
EXPERIENCIA DE UN CENTRO DE ATENCION PRIMARIA.
Dees. lastrebner M, Saracut D, Caffaro M, Paz A, Fassi D, Walnreiter
M. Espinel C, Barrera L, Reggiani V°, Morand |, Rey R, Lebersztain
6. De Luca M.

Serviclo de Hematologla de "OSECAC” y Laboratorio “Manjab™

La modencia de ATV isquémico en pacienties con FANY g3 de 4,5% por afio,
warando con la edad y enfermedaces coexistentes. Objetive: Delerminar ia
wesalencia de ACY en pacientes anticcagulados poradores de FANY y des-
onbwr las caracteristicas clinicas, demogrdficas y los factores de resgo em-
s hematciégicos y no hamatoldgicos an aquellos con v &in ACV. Mate-
sl y métodos: en un periodo de 75 dias se evaluaren los pacientes
abcoagulados con diagnostico de FANV que conzullaron al Servicio de
Hemalclogia. Se analizaron ko antecedentes de ACV, hipariensidn arterial
#TA), diabetes (DBT), enfermedad coranaria (ECor), dislipemia (DLF) y
meocardiopalia dilatada (MCD). Se dosd fibrindgeno (Fg), homodisteina (HC),
Resstencia a la Proleing C activada (RPCa), anficardiclipinas (ACLA) y
aricoagulante Wpico (ALY en &) grupo con ACY y en ofro grupd sin ACY sa-
coonads alealoriamants. Resultados: De 1252 pacientes que consuplta-
mon (17.8%), 223 estaban anticoagulados por FANY, Presentaron ACY 26
pRcenies (11,68%), 23 de los cuales (B8%) no recibian anticoagulacion oral
amando ccurit ef evento, La edad promedio de los pacienies con FANY fue
o 74 afos {r:43-31). Hombres: 58,7%.

PACIENTES  HTA DaT OLP MCD E.Cot
FAsn ACY TS (38%) 10 (9%) 7B (38%) B4 (32N) 42 (21%)
FAcon ACY 1B (69%) 3 (11%) 21(80%) 17(65%) 7 (27%)

Los Rclores de riesgo  hemaloldgicos: HE, Fg, APCa, ACLA y AL no fue-
o dilerentes entre l0s grupos evaluades. Conclusian: La prevalencia de
ACY lue de 11,66%, en los cuales se observo mayor frecusncia de HTA,
MCD y ECor ¥ baja proporcidén de anticoagulacion previa al eventa Los
sardmetros hematalagicos estudiados fueron similares.

EXPERIENCIA EN PACIENTES ANTICOAGULADOS | p 77
DE UN CENTRO DE ATENCION PRIMARIA.

Dres lastrebnar M, Weinrgiter M, Fassl D, Saracut D, Cattaro M, Paz
A, Barrera L, Espinel G, Morend |, Lebersziein G, De Luca M.
Servicio de Hematologia de "OSECAC”,

Se describe las caracteristicas demogrdhcas v clinicas de una serie
de pacientes en seguimianto por anticoagulacion v se evalda el
paricdo dptimo de los controles de sangre. Material y Métodos:
Durante 30 dias 3a analizaron los controles de anliccagulacion da
una serie consecutiva de pacientes que concurrioron de manara es-
pontanea y por distintos diagndsticos a nuestro centro. Todos ha-
bian tenido seguimiento de 6 meses. Se evalud edad, sexo, motivo
de anticoagulackin, rango terapéutico, cantidad de extracciones por
pacientes, nimaro de controles en rango, adaptacion del paciante
(cumplimiento de citas), prevalencia de hemorragias y/o trombosis
y medicacion concomitante. Resultados: Se realizaron 290 con-
troles en 117 pacientes. El promedio de adad de la muastra estu-
diada fue dae 70 anos (R 31-21), masculinos 68 y lemeninos 49. Con
Fibrilacion Auricular 54, valvulopatia 22, enfermedad coronaria 23
y frembosis 18. El promedio de extraccion por mes y por pacienta
fue 1.04. Estaban en rango terapéutico el 68,91% da las muastras.
El porcentaje de pacientes mal adaptados fue de 15,38%. EI 63,24%
recibian meadicacion concomitante. 77117 pacientes prasantaron
hemaorragias, 2 conjuntivales, 1 werina, 1 hematuria, 1 proctorragia
¥ 2 cutdneas. Ninguna da allas fue severa. 2/7 pacientes se en-
contraban mail adaptados v reciblan mas de 3 drogas y 5 en rango
lerapéutico cuando sangraron. La amiodarona v la aspirina esla-
ban presantes en 3 de los casos de hemorragias y 4/7 eran mayo-
res de 70 anos. Mo hubieron complicaciones trombéticas, Discu-
sion: Las hemorragias fueron leves v probablemente vinculadas al
estado clinico del paciente. El grado de adaptacion a la terapéuti-
ca fue alto. Nuestra pchlacion es pequefia perp, se destaca que un
control mensual es aceptable y que existe una posible relacion entre
Ia edad de! paciente, la cantidad de medicamentos v o8 episodios
da sangrado,

ASOCIACION DE DEFICIT DE FACTOR X1Y P78
ENFERMEDAD DE VON WILLEBRAND (VW).

Dxa.Casali C'7, Dr.Garate GM', Dr.Casali JF, Ventura &', Dr. Cicoo
. Dr. Garale G,

*Servigio de Hematologia Seccidn Hemostasia y Trombosis, Hos-
pital Alaman, Buenos Aires. “Consuftorio da Hematalogfa, Sur Cen-
wo Médico, Gualeguay, Entre Rios.

Se presenta el caso de una familia de ascendencia judia ashkenazi
en la que tuvieron las siguientes manifestaciones clinicas: hija de
13 afios con polihiparmenorrea vy epistaxis, madre de 45 afios con
mpermenorrea e hijo de B anos asintoméatico. Como hallazgos pa-
wmiigicos los estudios de coagulacion mostraron: en 13 hija TTPA
&4 segundos(35-50seg.) correccion con plasma normal a 49sag.,
Factor VW Ag. 46% (50%-150%), tiempo de sangria {lvy) 7 minu-
oS (1-5 minutos), factor X1 20% (50%-150%), factor Ville 46% (50%-
150%); en la madre TTPA 52seg. gue corrige a 48seg. v en &l hijo
TTPA 63500, que comige a 48se0., vy Tminutos 30seg., factor Ville
4Z2%. El rasto de los parametros estan en estudio.

En el caso de la hija de 13 anos no tuvo respuesta lerapeutica a la
desmopresing nasal ni al &¢ido épsilon amino caprécio v respon-
diic favorablemente a los anticonceptivos orales. La asoclacidn de
deficit de factor Xl con enfermedad de YW ha sido reportada an
familias judias por cosanguinidad, siendo la enfermedad de VW la
msponsable da las manifestaciones de hemorragicas.

LA INTERCONSULTA EN HEMOSTASIA EN UN P79
HOSPITAL PUBLICO: ANALISIS DE MOTIVOS

DE INTERCONSULTA (MDI) Y RESULTADOS.

Riva M.E. , Bunzel 5., Jaureguiberry H., Marchesi N. Marin G.
MNegro L., Tur R., Vita C., Zoppegno L., Gelemur A.

Htal interzonal "Gral San Martin®, La Plata. Bs. As. Argentina,

Ohbjetiva: Daterminar: 1)cudlas son los Mdl an 8l draa de Hemostasia de
un Hial. Publico Interzonal; 2)cudntos de 1os pacientes prasantan alteracio-
nes en el estudio ce hemostasia. J)en cudntos se pudo llagar a un diag-
néstico etioldgice de la alteracidn.

Matarialas y Métodos: Se estudiarcn &n forma congacutiva todos los pa-
clentas (n 2204) que consuttaran en al primer cuatrimestre de 2003, Se
excluyeron del andlisis los pacientes anticcagulados (n 1806 = 81%), de
s 308 restantes debieron excluirse 21, A s 377 se log subdividid an gru-
pos por Md! relacionados con hemorragias, trombosis, prainvasivos de alin
riesgo, screaning en otras patclogias. Se anallzaron TR TTPC, TT,
Fibrindgeno, recuento plaquatas, 1. sangria, lacteras, POF, DD, RPCa, ATII,
PC, AAF

Resultados: se observan en la fabla

Grupos da Mativa de Caonsultas M® de Diag.

interconsulta ni%e} pacientes con  etiolégico
alteracionsas n (%)

%)

Trast. (pro) hemorragicos 102 (27.1) a0 (78} SE(T0Y

Trast, (pro) Irombdticos 90 (23,8) 52 (57) 43(82)

Freguinirgices/Biopsias B (14.9) 21 (37,5) 17(80)

{alto riesgo)

Screaning en clras palolog. 129(34.2} 77 (59,6} T4(98)

Total 377100} 230 180

2e evidenciaron alteracionss en 61% de todos s éstudiados, lagrandase un
diagndslico eliokgico en 82 8%,

Conclusien: 1. El Md mas frecuente segun los grupos considerades fue el
screening en olras palologias. 2. El 1% de los estudiados prezentarcn alie-
raciones. 3. En &l 82 6% sa& halld la etialogia de la alteracian de laboratono
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HEMATOMA INTRAMURAL ESPONTANEC DE
INTESTINO EN PERSONAS CON HEMOFILIA
Mame D, Candala M, Cabrera M, Pérez Bianco P
Fundacion da la Hamofilia - IHEMA, Acadamia Nacional de Medt-
cina. Buenos Aires, Argeniina.

P 80

La hemorragia gastrointestinal intramural se reconoce como una
complicacion traumdtica, de la terapia anticoagulante o de las
diatesis hemorragicas, A pesar del reporte de casos inusuales de
esla entidad, la hemorragia espontdnea intramural en personas con
Hemaofilia &5 muy infrecuente.

Se presentan tres casos de hematomas espontdneos intramurales
de intesting, en perscnas con Hemofilia A severa (uno de ellos con
inhibidor neulralizante de alto titulo). Dos de los pacientes presen-
taban localizacidn de la hemorragia en intestino delgado v el ler-
CErD, ENn ciggo.

Todas los pacientas consultaron por dolor abdominal intense, con
signos de peritonismo, compatible con abdomen agudo quirirgico.
En dos de los casos, el estudio tomografico del abdomen parmitid
establecer el diagndstico y mantener una conducla conservadora.
En el rastante caso, se realizé una laparotomia exploradora inicial,
mediante la cual se evidencid la presencia del hematoma inframural
intestinal.

Dos pacientes recibieron tratamiento con FVIIl en dosis de 70 UL/
Kg/d en infusion continua, los primeros dias, complatando el trata-
miento por aproximadamente 15 dias. El pacients con inhibidor
nautralizante recibid concentrados de FVII activo recombinants,
100mg /g /dosis (con intervalos variables) durante 10 dias. La A

avolucian fue favorable en todos los casos.
Los nematomas intramurales intestinales pueden producin un cua-
dro clinico de abdomen agudo quirdrgico. El diagndstico por eslu-
dios de imagenes es crucial, ya que la mayoria de las pacientes
nao requisren del tratamiento quirdrgico para la resoluckon del cua-
dro.

TRATAMIENTO QUIRURGICO DE PSEUDOTUMOR
EN PACIENTE CON HEMOFILIA A SEVERA E
INHIBIDOR NEUTRALIZANTE DE ALTO TITULO
MNeme D, Candela M, Galatro G, Caviglia H, Pérez Bianco P
Fundacion de la Hemofiffa - NHEMA. Academia Nacional da Medi-
cina. Buanos Alres, Argentina,

P8l

Los pseudotumaores hemofilicos son hematomas de incompleta re-
solucidn, encapsulados. Son de crecimiento lento, se expanden
localmente y pueden arosionar y destruir estructuras rigidas. En
clertos casos, la reseccion quirdrgica completa es el tralamisnto
da eleccion. El mansejo de los mismos en personas con Hemofilia
& Inhibidor, constituye un verdadero desalio,

Paciente vardn de 13 anos, con Hemolilia A severa e Inhibidor
neutralizante de alto titulo (42 UB/mi), que en Junio de 2.002 pre-
senta fractura raumética de tibia izguierda. Recibe concentrados
de complejos protrambinicos activados durante 3 dias e inmowvili-
zacion con valva de yeso. Dos meses después, consulta por
tumeoracion no dolorosa de pierna izquierda y se diagnostica
peaudatumar hemofilico con importante destruccion dsea que com-
promele los dos tercios inferiores de la tibia.

Recibe tratamienlo con FVII active recombinante (rFVila) durante
Gdias, obteniéndose una reduccidn de un 30% del volumen de la
tumoracion. El 24/10/02 se realiza tratamiento quirdrgico, con
curetaje del pseudotumor y colocacion de injerto 6sea, El procedi-
miento s& lleva a cabo con rFVila (previa evaluacian farmacocl-
nética), en dosis de 120mg/Kg/dosis, cada 2 horas, durante las pri-
meras 24 horas. El intervalo de la dosis se prolonga paulatinamen-
te, en los cuatro dias subsiguientes. Sin comglicacionas auirirg-
cas nl hemorragicas, el paciente &s exlernado al sexio dia o
postoperatorio.

DEFICIT CONGENITO DE FXIIl (DFXIIl) ASOCIADO | P 82
CON ENFERMEDAD DE VON WILLEBRAND (EVW)

Epstein, P, Pierdominici, M; Dipersio, A; Espina, S Hubberman, A,
Division Hemaltologia, Hosp. G, A. Ramos Majia Cap. Fed.

Intraduccidn: El déficil de FXIIl es una alleracion de la hemaostasia
infrecuente de dificil identificacién y sus manifestaciones
hemaorrdgicas pusden comprometer la vida del paciente (pta.), mas
aun si se halla ascciada a otros trastornos de la hemostasia. Ob-
jetivos: Analizar y proponer pautas para la profilaxis terapéutica
en ptes. con esta anomalia a propdsito de un caso. Material y Mé-
todos: Se presenta ple. de 27 a. con antec. de: sangrado por cor-
ddn umbilical, hematomas frecuenies ante traumatismos minimos,
hamartrasis, 2 abortas, hematomas retroperitoneales a repseticicn
(5 episodios). Recuentos plaq., Tiempo de protrombina(TP), APTT,
Tiempo de Trombina(TT), Dosaje de Factores reiteradamente nor-
males. Resalvid siempre con transfusiones(Ts) de plasma fresco
congelado(PFC) y crioprecipitades(CP). En 1999: tiempo de
sangria{TS) prolongado, Adh. plag.:0%, liberacién: disminuida,
Cofactor de Ristocetina: disminuido, Ag V. W.: disminuide, VIII:84%,
1X: 80%, I: 320 mg%, Solubilidad en urea(SU): codgulo soluble.
Se hace diagnostico de asociacidn da (EVW.) y (DFXIN), En 3/
2003 ingresa a la unidad por hemoperitoneo por ruptura de foliculo
ovérico of descompensacion hemodindmica. Inlsia tratamiento con;
CP, PFC v antifibrinoliticos. Resuelve apropiadamente. Nueva prue-
ba de SU postTS de PFC y CP: codgulo insoluble. Dada la
recurrencia de hemoperitoneos espontaneos severos inicia profi-
laxis con 300ml. de PFC cf 45 dias aprox. Se pauta manejo de
eveniuales complicaciones traumdticas sin que presentara nuevas
intercurrencias espontaneas. Conclusiones: Ante didtesis hemo-
rrigicas muy severas es importante la inclusién del test funcional
del FXIIl mas aun cuando existiendo otro trastorno, ésle no justifi-
que la gravedad de los mismos. La profilaxis estaria indicada en
ptes. c/fcomplicaciones hemorrdgicas recurrentes cuya severidad
comprometa la vida o ante un eventual embarazo.

TROMBOSIS VENOSA PROFUNDA (TVP) EN SITIOS P &
INUSUALES. RELACION CON TROMBOFILIA

Giraude, A. Ortiz, V. Arévalo, M. Dubersarsky, C. Panero, C. R
S. Lavarda, M. Rizzl, L. Jarchum, G., Tavella P

Servicio de Oncohematologia. Sanatario Allende, Cdrdoba

Las presentaciones mas comunes da TVP son la Trombosis Ve
TV} de las extremidades inferiores v of Tromboembolisma Pul
[TEP), las TVP de territorios distintos a aguelios se consideras
tios inusuales (TVPSI). No esta bien determinada la relacion
TVPSI vy estadas trombofilicos primarios.

Objetivo: evaluar la relacidn entre TVSl & hipercoagulal
hereditaria,

Estudio retrospectivo donde se analizaron 128 pacientes con T
desde Enerc de 2000 a Agosto de 2002,
Resultados: 19% tenian factores de riesgo adquiridos; 30% &
jovenes(< de 45 afios); 56% varones; 25% tuvieron TVPSI:
midades superiores 7, vena yugular interna 6, central de la
12, mesentérica 2, vena cava inferior 3 y 5enos venosos ceres
les 2. 45 pacientes (28,8%) hicieron tests genédticos; 32 (71
presentaron test genaticos positivas: Factor V Leiden B, Protroms
20210 3, Hiperhomocisteinemia basal y post Metionina 10, &
deficit de proteina C 2, déficit de proteina 5 2, déficit de AT
Resistencia a Proteina C Activ 8; 13 (30%) de éslos prese
TVPSI; el 2,34% de pacientes con TEP tenian TVPSI. Recu
el 37% de TVPSI vy el 63% de TVP sitios habituales.
Conclusiones: Se observo alta incidencia de TVPS| asoc
estados de hipercoagulabilidad hereditaria. La anormalidad ge
mas frecuents fue Hiparhomocisteinemia, seguido de ACA y &2
V Leiden. Hubo mayor incidencia de recurrencia trombdtica
tios habituales. Se evidencid baja incidencia de TEP en TVPS
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RAMA DE RECOMENDACIONES PARA LA P 84
ON MEDICA:PROFILAXIS DEL

BOEMBOLISMO VENDOSO.
Grand B,Crosco J, Duarte P, Gutierrez B, ManddQ, Riveros D,

Michcs da CEMIC. Bs As.

La endermedad tromboembdlica venosa (ETEV) se asocia a una alta
mwbamortalidad | siendo el tromboembolisme pulmonar(TEP) una
omrsa frecuente de muearte intra y extra hospitalana.Por este moti-
wo ka ETEV constituye un problema para la salud pablica mundial.
H enfoque para el control de la ETEV es implementar una adecua-
aa womboprofilaxis (TP).

iijetivos: Evaluar los resultados de la aplicacidon de una guia de
T, conleccionada por especialistas en el dmbito de un hospital
mmversitario. Material y métodos: La difusian de la guia de reco-
mendaciones para TP s realizd a través de: reuniones en el pro-
gama de educacidn médica de posgrado, manuales impresos vy
oreo electrdnico, Para la evaluacidn de los resultados de su apli-
emcon se consideraron los siguientes indicadores: 1- Cumplimien-
W (@adecuacion); 2- Grado de cumplimiento (suficiente/ insuficien-
Wy 3- Continuidad. Pacientes evaluados: n:567;periodo:G meses;

cantrol de calidad: planilla con datos del paciente, tipo de profi-
s, grupo de riesgo, adecuacidn al tratamiento. Resultados: Cum-
plermenio: 53.9% (306/567);Suficiente:58,9% (334/567) ; Insuficien-
= 41,1% (233/567). Continuidad: el cumplimiento disminuyd del
§1.5%(1er mes)al 46,1%(6t0 mes). Conclusiones: 1- La ETEV
enfocarse como un problema global y las recomendaciones
para una adecuada TP deben difundirse en forma institucional si
= desean evaluar resultados de su efectividad , calidad médica v
eosios. 2- La realizacidn de recomendaciones por parte de un ser-
woo especializado no es suficiente y resulta claro que la difusion
ambe sor permanente. 3- Este programa nos permite, independian-
Wwnente de los resultados, detectar situaciones de baja calidad,
womar medidas correclivas y medir los resultados posteriormante.

Dpin de Medicina interna ,Hemalologia y Direccion de Asistancia

Ferc 48.5% (edad %:65.9) ; Masc: 51.5%(edad x : 63,5). Hoja de

EVALUACION DE ESTADOS HIPERCOAGULABLES | P 85
EN PACIENTES CON ISQUEMIA CEREBRAL

Martinez F, Echeverria G, Brandt M, Di Paolo H, Fernandez V|
Garbiero §, Agriello E

Servicio de Hematologia y Oncologia Hig. Dr. J. Penna Bahia Blan-
ca

Introduccién: Se defing como estado hipercoagulable a la predis-
posicion individual de padecer episodios trombdticos, estas altera-
cionas pred &8s no causan anfermedad permanents, sino que
debilitan la capacidad de hacer frente a factores desencadenantes
de dichos episodios. Estos estados puedan ser de origen primario
{hereditarios), secundarios (adgquiridos), o una combinacion de
ambos.

Objetivo: Evaluar |a hipercoagulabilidad en individuos de ambas
saxos hasta los 70 afios, con al menos un episcdio isquémico ce-
rebral de cardacter ihiopdtico, gue habitan en la regidn sanitaria | de
la Provincia de Buenos Alres.

Materiales y Métodos: En el periodo comprendido entre el 1/7/00
al 31/503, se estudiaron 58 pacientes (32 mujeres y 28 hombres),
que presentaron al menos un episodio isquémico cerebral sin cau-
5a aparente. Los pardmetros estudiados tueron: Proteina C (PC),
Proteina 5 (PS), Fackor ¥V Leiden (FVL), Hiperhomocisteinemia
(HHcis), Sindrome Antifosfolipido (SAF) y Antitrombina 1l (ATII) .
Resultados: Las frecuencias observadas fueron: SAF 46.6%,
HHCis 5.2%, FVL 5.2%. Los restantes parametros mostraron los
siguientes resullados: PC 1.7 %, P8 3.4 % AT O % e Indetermi-
nados 34.6%. Dos pacientes presentaron SAF @ HHcis.
Conclusiones: En los resultados obtenidos, si bien es importante
la cantidad de indeterminados, se observa un franco predominio del
SAF y en menor proporcidén HHcis y FVL, lo que sugiere la orien-
tacidn de los estudios a la evaluacidn de estos pardmetros,

EESISTENCIA A LA PROTEINA C ACTIVADA P 86
R-PCA) PSEUDOHOMOCIGOTA EN UN

ADODLESCENTE CONTROMBOSIS VENOSA PROFUNDA.
Peroni G, Hepner M, Bonduel M, Mardaraz C, Sciuccah G, Felid
Torves A, Frontroth JP Serviddio RM

Servicio de Hematologia y Oncologia, Hospital de Pediatria “Prof.
Dk JP Garrahan" Buenos Aires.

La mutacion G1681A en el gen del factor V' (FVL). responsable
o la resistencia a la proteina C activada (R-PCA), se asccia, de
manera significativa, a trombosis venosa en adultos. Los pacien-
- pseudohomocigotas tienen un alelo expresando FVL y un se-
oo alelo mutado, resultando deficiencia parcial de FV de tipo |,
@on valores de R-PCA similares a los esperados en pacientes con
YL homocigotas, Se reporta un vardn de 12 afos sano, que pré-
seris dolor intenso v tumefaccidn en muslo izquierdo, 24 horas
posieriores a la practica de fulbol, sin historia familiar de hemorra-
ga y/o trombosis. El eco-doppler y la flebografia confirmaron el
dmgnostico de trombosis de vena femoral comun v superficial iz-
spmerda_ En el estudio de trombofilia familiar, se destacan los si-

gsentes resultados:

R-PCA R-PCA FactorV  FWVL
normalizado ]
Pacienta 1.28 0.58 52 +-
Madic 1.55 0.75 110 +H-
Padre 206 0.95 4R -f=
selerencia local =1,28 =0,73 TO-120%
(media-350) (media-350)

Mo hemos encontrado reportes de pacientes pedidtricos
pseudchomosigotas de FVL y trombosis venosa profunda. La iden-
WRcacion de la mulacion en el gen del factor V y el impacto de esta
discrepancia asociada a trombosis venosa profunda deberia ser
ealuado,

DISCREPANCIA FENOTIPO/GENOQTIPO CON P&z
DEFICIENCIA PARCIAL DE FACTOR V: REPORTE

DE UN RECIEN NACIDO CON TROMBOSIS DE LA ARTERIA
CEREBRAL MEDIA

Pieroni G, Hapner M, Bonduel M, Mardaraz C, Sciuccati G, Felid
Torres A, Frontroth JP

Servicio de Hematologia y Oncologia, Hospital da Pediatria "Prof.
Dr. JP Garrahan®, Buenos Aires.

La mutacidn G1681A en el gen del factor V  (FVL), responsable
de la resistencia a |la proteina C activada (R-PCA), se asocia a trom-
bosis en adultos. Se identificd un ndmero reducido de pacientes con
genotipo heterocigota del FVL y R-PCA negativa asociados a la
deficiencia parcial de FV.

Se reporta un recién nacido, hijo de padres no consanguineos. Sin
antecedentes de importancia durante el embarazo y parto. No se
detectaron antecedentes familiares de hemorragia y/o trombosis. A
las 36 horas de vida presentd convulsiones tdnico-cldnicas gene-
ralizadas, se descartaron causas infecciosas o metabdlicas. Los
estudios radiolégicos confirmaron el diagndstico de trombosis de
la arteria cerebral media wquierda. En el estudio de trombofilia fa-
miliar, se destacan los siguientes resultados:

R-PCA R-FCA Factor vV FVL
normalizado (%)
Paciente 2 0,94 54 +-
Madre 211 1,02 87 -f-
Padre 2,13 0,99 43 +-
referencia local =169 =(,85 T0-120%

(media-2580) (media-250)

Esta discrepancia ha sido atribuida, en algunos pacientes, a la pre-
sencia de una mutacion nula en el alelo portador de la mutacion del
FVL. Mo hemos encontrado reportes de pacientes con deficiencia
parcial de FV, R-PCA negativa, FVL y trombosis arterial cerebral,
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HIPERHOMOGISTEINEMIA COMO FACTOR DE
RIESGOQ EN PACIENTES CON TROMBOFILIAS:

P88

AVANCE DE UN PROYECTO.

Humpola,P: Cardozo, A; Pavdn, Ma. A.; Sdnchez, M; Sosa, M.
Sistama de Freclica Profesional, Facuitad de Bioguimica y Clen-
cias Bioldgicas. UNL- Hospital "Dr. J M. Cullen”. Santa Fe. Argen-
tina.

La medida plasmalica de la homogisteina total (tHoy) se ha con-
vertido en un estudio de gran utilidad ya que constituye un impor-
tante factor de riesgo independiente para ¢l desarrollo y progreso
de alfecciones vasculares oclusivas. Sobre esta bass, hemos ini-
siado un estudio con miras a evaluar, en una poblacion de pacien

tes con anlecedantes de trombosis, eclampsia y abortas racurran-
tes, sus niveles de tHoy y la incidencia de estos sobre ¢l riesgo
vascular, La metodologia de estudio inwlucra la protocolizacion de
Ins paciantaz en una basze de datos, delerminacion del perfil
hematoldgico, quimico y medicidn de tHey plasmdtica basal por
inmunollucrescencia polarizada (FPIA). En paralelo procesamaos
muestras de individuos sin antecedontes clinicos, no fumadores,
menaras de 30 afos para eslablecer una comparacion estadistica
entre sexo y poblacidn patologlca y normal. Aplicando la prueba t
para comparacidn de medias con variancias desiguales con un a=
0,05, vemos que an la poblacién patoldgica, los valores de tHey en
hombres n=16 (10,54 + 2,77) son mayores gue en las mujeres n=30
(7.93 £ 2,03), existiendo diferencias significativas en cuanio al sexo
(p=<0,001). Para la poblacién normal , en hombros (n=13) es 9,43
+ 1,67 ¥ en mujores (n=13) 7,83 = 1,38, abservandosa igual com-
portamienta (p<0,01). Al comparar hombres patologicos con nor

males, no existen gvidencias para conclulr que haya diferancias
entre ambas medias (p<0,28), existiendo la misma tendencia para
el grupo de mujeres (p<0,85). Sequimos trabajanda para aumentar
la easuistica, con miras a establecer un valor asociado al rissgo v
ha evaluar el impacto nutricional sobre los niveles de tHey,

HOMOCISTEINEMIAY LES P 89
Vita C., Bunzel ., Jaureguiberry R., Marchasi .,

Marin G. Negro L., Riva M.E., Testi A, Tur R, Zoppegno L.,
Galemur M.

Hial Interronal "Gral. San Martin™ La Plala. Bs As. Argentina.

Objetive: determinar los niveles da homocisteing en pacientes con
LES y el porcentaje de deficiencia de dcido fdlico y vitamina B12
en anuellos con hiperhomocisteinemia gque no estaban recibendo
melolrexalte.
Material y métodos: se estudiaron 102 |Upicoz de ambos sexos
{81 mujeres y 11 varones) diagnosticados en el Servicio de
Reumnatologia del Htal San Martin. La edad promedio fue 37 £ 11
afios. La homocisteina se determing por ELISA considerandase
hiperhomocisteinemia niveles mayores a 15 mmol/. El dordo I6lico
y la vitamina B12 se& midigron en el Suero por inMunoensayos
quimioluminiscentes, considerandose disminuidos cuando fueron
menores & 3 ng/ml y 180 pg/mi, respectiamenta.
Resultados: & promedio de homocisteinemia fue 1857 = 9,48
rrmold. Sa halkd hiperhomocisteinemia en 36 enlermos (35,3%); en
aste grupo & nhvel promedio de homecisteina fue 26,08 10,13
mmedd. Se excluyeron 15, En los 21 pacientas restantes, se halla-
ron niveles disminuidos de acido falico en 68, 7% v de vilamina B12
en 14,3%.
Conclusiones: o elevado porcentaje de hiparhomocisteinamia &n
pacientes lopicos puede contribuir al incremento del riesgo
tromboembdlico. De acuerdo a los hallazgos de los niveles dismi-
nuidos de dcido folico, deberia investigarse la relacion costo-bensa-
ficio de la suplementaciin sistematica del acido fdllco y vitamina
Bi2.

ESTUDIO RETROSPECTIVO DE UNA POBLACION | P 9Q
DE PACIENTES CON INHIBIDOR LUPICO.

Vifiuales 8, Arbelbide J, Mucilora E, Fanll ©, Penchasky D, Girardi
B, Cdrdenas P, Schutz N, Santos C, Barrera L, Otaso JC
Secoidn Hemaltalogia, Reumatologia v Laboratorio Central. Hospl-
tal tahano Buenos Aires

Existen evidencia que &l anticoagulante (AL) lopico perteneclente
a la familia de los anticuarpos antifosfolipidicos, se asocia con un
riego incrementado de trombosis venosas o arteriales, pérdidas
fefalas recurrentes y livedo reficularis. Material y Metodos: Se
evalud una poblacidn de 75 pacientes con diagndstico de inhibidor
lupico positivo en el periodo comprendido entre agosto del 2000 v
mayo del 2003, Se analizd la forma de presentacion, patologias
agociadas, complicaciones y tratamiento. Resultados: Sobre 75
ples, sexo FM (55/20), edad 49 £ 18 afos. Forma de prasentacidn
sintomatica 45 pts: trombosis venosa (TV) 21 pts, arterial (TA) 10
pts, plagquetopenia 9 pts, abortos 3 pts, otras 2 pts y asintomaticos
30 pts. Presentaban enfermadad (E) autoinmuna 28 pts,
hipatiroidismo 8 ps, insuficiencia renal 7 pis (1 ¢on trasplante ra-
nal), E. Linfoprolifarativa 4 pts. Los 21 pis con TV v 810 con TA
recibieron tratamiento anticoagulants, mientras que el restants fus
antiagregado. En 4/9 pts con plaguetopenia sintomética se indicd
corticoterapia v en 2 gammaglobulina. Recibieron tratamiento
anfiagragante 2 pts con TV, 5 pts con TA y 2 pis con abortos. Fre-
sentaron complicacionses trombdticas 8 pts y hemorragicas 11 pis.
Falleciaron 3 pls durante &l seguimiento de 18,4 + 13 meses, Co-
mentarios: La prevalencia de los anticuerpos antfiloslolipidicos en
los pacientes con E tromboembdlica varia entre 5-15%. Esta anor-
malidad incrementa &l riesgo da frombosis de hasta 8 veces. EI80%
de nuesira poblacion debutd con evento trombotico por lo que el
AL adguicre un rol importante coma factor de riesgo independients
para trombosis.

PARAMETROS DE COAGULACION EN PACIENTES | P Q]
CHAGASICOS EN PERIODO INDETERMINADO
Cambiazzo 5-°, Diaz A", Gimenez L+., Mitelman .J+., Bezares R.+.
Hospital Ahvarez. “Servicio de Hemato-Oncologia, +Servicio de
Cardiologia. Buanos Aires.

Antecedentes: Los pacientes chagasicos en periodo indetarmina-
do poscen pruebas seroldgicas positivas y ausencia de signos y
sintomas de la enfermedad. Evolucionan a la lorma crénica, carac-
terizada por miocardiopatia y/o megacolon en periodos gue van
de 10 a 30 anos.

Objetivo: Estimar si existen alteraciones en los parametros do coa-
gulacidn en este grupo de pacientas y correlacionarios con la pro-
bable patogania de la enfermadad,

Pacientes: Se estudiaron 30 pacientes (16 bombras, 14 mujeres),
con un rango de edad de 18 a 55 afios (madia;36). Se excluyaron
pacientes diabéticos, fumadores, o hipertensos,

Métodos: Se datarminaron las siguiantes variables: Tiempo de
protrombina, KPTT, Rto de plaquetas, Recuento de Blancos, Fac-
tar VI, tactor VI, fibrindgena(l), Proteina C{PC), Proleina S{PS),
Anlitrombina(AT), Homocisteina(Ha), Factor de Ven Willebrand{VW),
Anticoagulante Lipico(AL) y PCR. Se compararon los datas obte-
nidos con los valores de referencia para cada parametro. Las dife-
rancias se consideraron significativas con un p=0.05,
Resultados: Se obiuvieron los siguientes valores madios: TP: 81%,
KPTT: 40sag, Plag:255.000/mm3, Blancos: 8650/mm3, VI110%,
WIE103%, 1:358mg3k, PC:104%, PS:110%, AT:109%, Ho:8.8um/,
VW:130%, AL:neg. vy PCR:0.5mg%

Conclusiones: No se encontraron diferencias significativas antre
pacientes y valores normales en 105 siguientes paramelros. KPETT,
Blancos, Plagquetas, PC, AL, PCR , Factor VIl y homocisteina. 5e
encontraron valores disminuidos estadisticamente significatives en
el TRy aumentados en el factor VI, | VW | PS y AT.
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EVALUACION DE EPISODIOS HEMORRAGICOS P92 ENDOCARDITIS TROMBOTICA A BACTERIANA P93
YTROMBOTICOS EN UNA POBLACION DE INTRAVENTRICULAR

PACIENTES EN ANTICOAGULACION ORAL CON
ACENOCUMAROL

Paolettl EA, Pena AL, Garcia de Paoletti Diana Noami

Clinica 25 de mayo: Servicios de Hemalologia y Laboratorio. Uni-
versidad FASTA Facultad de Clencias de la Salud Cétedra de
Farmacologia, Institulo Superior da Formacidn Docenle
Pinas de Anchorena”, Mar del Plata, Argentina

Resumen: La enfarmedad aterotrombdtica es la primera causa de
morbimartalidad en el mundo occidental, en concecuencia, la indi-
cacion de terapla anticoagulante es cada dia mayor.
Se analizaron los episodios hemorrdgicos y trombdticos en un oru-
po de pacientes, seleccicnados aleatoriamente, anticoagulados para
la prevencidn primaria y secundaria de accidentes vasculares, apli-
cando el metodo de Rosendaal y col.

Esto permitid determinar el nivel da incidencia de los eventos. En
un tiempo (T) promedio de 28.3 meses, con 228 pacientes en el
estudio y un total de 249,81 paciente/afios, registramos 42 episo-
@os hemorrdgicos (EH) con una incidencia del 9.8% paciente/
anho, 6 episodios fueron accidentes hemorrdgicos mayores (1.4%
pacienta’afio) y 2 causales de muerte (0.5% pacienta/afio).

Se registraron 10 eventos trombdéticos (ET) (4.4 % paciente/afia)
incidencia (2.3% paciente/anio) y 2 obitos (0.5% paclente/afio)
Los resuliados obtenidos nos mostraron que, el tratamiento
anticoagulante es seguro,cuando se mantienen las pautas para el
mismo y ¢l método empleado facilitd su avaluacidn estadistica.

Pacletti M.E.; Echazu Maria; Paoletti E.A.; San Pedro D
Maniage 0.

Clinica 25 de Mayo. Servicios da Clinica Médica. Hematalogia,
Cardivlogfa y Oncologia. Mar del Plata. Provincla de Buenos Aires

Varon (19afios) tumor mixto de testiculo izquierdo tralado con
orguiectomia, cisplatino y bleomicina, consulta por afasia de ex-
presion y paresia leve en miembro superior derecho.

TAC y RNM da craneo, imagen temporal izquierda compatible con
isquemia. Resto de estudios quimicos y bacterioldgicos negativos
¥ no significativos,

Ecocardiograma transesofgico y transtordcico (ETE y ETT) con
vegelacion en valvula mitral de 12712 mm.

Se diagnostica endocarditis trombética abacteriana "o mardntica.
Inicia anticoagulackn con enaxaparine y al 4to dia acenocumaraol
hasta alcanzar valor optimo de INR.

El seguimiento con ETE y ETT posteriores mastraron disminucidn
del tamario de la vegetacidn, buena evolucian clinica, recupera-
cidn del deficit neurclégico, AHa anticoagulado con  Acenocumarol.
A los 10 dias ETT no mostro lesion.

Es de hacer notar, que esta patologia, habitualments, es diagnosti-
cada en necropsias y su diagnostico se ha hecho posible, IN VIVO,
conel ETEy ETT.

HEMANGIOMATOSIS TRATAMIENTO CON P 94
a2-{NTERFERON.

Yeber, E; Kohan, R;Lavergne, M; Elena,G; Bella Munzon, P; Valle,
L

Unidades de Hematologia y Otorrinalaringologia Hosp. General P
oe Elizalde (Ex Casa Cuna).

Presentamos una nifa de 40 dias de vida que ingresé con un
angioma cutdneo Unico de aproximadamente 7 x 7 cm en cara y
estridor laringeo, con dificultad respiratoria leve. Por endoscopla se
wisualizd hemangioma subglético que obstruia parcialmente la via
aérea. La angioresonancia descarld otras localizaciones, Inicid tra-
tamiento con Prednisona a 2 mgfkg/dia. Debido a la corta edad de
ka paciente se decide disminuir corticoides hasta su suspencion e
miciar a2-Interferén a la desis de 3000000 Wm2/dia subcutaneo.
La paciente svoluciond favorablemenie sin efectos adversos con
resolucion completa de la sinlomatologia respiratoria, comprobén-
dose por endoscopia la desaparicidn del angioma subglético a los
6 meses de tratamiento, 2 meses después suspendit la medica-
cion. La nifia actualmente de 3 afos de edad, permanece
asintomatica con resolucidn completa de su angioma cutineo y sin
secualas.

Motiva esta presentacion la excelente respuesta al Interferon, su
il via de administracion v ausencia de efectos colaterales.

PURPURA TROMBOCITOPENICA AUTOINUMNE

(PTA)Y HELICOBACTER PYLORI (HP). P95

Longordo F, Pantano.J., Ronzzetti R., Cavagnaro F.,
D' Antonio C., Diaz A., Bezaras R.
Hial. Dr.T. Ahvarez GACE.

Introduccion: recienternente =& ha reportado una elevada inciden-
cia de HP en PTA y remisiones asociadas al tratamiento de HP
Materiales y Métodos: entre Junio de 1993 y Junio de 2003 se
diagnosticaron 26 pacientas con PTA | relacidn F/M 13/13, media
de edad 46,4 afios (7 a 82).Para el diagndstico se utilizaron pro-
cedimientos habituales y ocasionalmentes métodos especificos. En
2 pacientes con PTA se detectd HP por biopsia de mucosa gastrica;
ambaos recibieron 1erapia para HP obteniéndose remision comple-
ta (RC) de PTA.

Casos Clinicos: Caso 1: 71 afios, F, diagnéstico de PTA 02/02 con
plaquetas 1.000/mm3, cronificada dependiente de corticoides. En
02/03 se realizo test de aire espirado positivo y FEDA con biopsia
gdstrica positiva para HP recibiendo tratamiento especifico
(Amaxicilina,Claritromicina y Omeprazol) con RC{176000xmm3)
indapandiente de corticoides.

Caso 2: 82 anos, F, diagnodstico de PTA 12/02, plaguetas 50.000/
mma3, sin tratamiento para PTA. Con plaguetas de 23.000/mm3,
realiza FEDA con biopsia gastrica en 02/03 positiva para HP Re-
cibe tralamienlo. especifico , alcanzando la remisidn completa
(225.000/mm3) hasta la fecha

Conclusidnes: Destacar la importancia de la investigacion siste-
matica del HP en PTA., y la raspuesta al tratamiento  espacifico
para dicho agente.
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PURPURA TROMBOCITOPENICA AUTOINMUNE.

P25
RESPUESTA CLINICA AL TRATAMIENTO

CON CORTICOIDES

Pedrini C, Cabral Castella C, Blance Decoud A, Fanco L, Ldpez
Geraldi S, Vallejos J

Hospital Pedidlrico Juan Pablo II- Corrientes

Objetivo: Evaluar respuesta clinica de las Purpuras trom-
bocitopénicas autoinmunes (PTA) al ratamiento con corticoides.
Se evaluaron B0 pacientes en un periodo de 5 afos; con una po-
blacion etdrea enlre 1 mes y 15 afos, con mayor incldencia entra
5y & afios, siendo el 556,67% de saxo masculing,

El 73% de los pacientes presenlaron a su ingreso, recusnto
plaquetario manar de 40.000/mm3. El 65,8% relineron ante-
cedentes previos (43,7% CVAS 6,2% postvacinal, olras causaes
asociadas varicela, hepalitis).

A su ingreso 8 casos (13,66%) presentaron sangrados hamedos,
31 casos (52,54%) manifeslaciones culdneas, 17 (28,81%) ambas,
1{1,69%) hepatomegalia, 2 (3,39%) hepaloesplenomegalia,

Se realizd PMO en 52 pacientes (B6,67%), Requirieran tratamien-
to al debut 44 pacientes, de los cuales 27 recibleron corticoides y
17 corlicoides mas gammaglobulina; del total, 7 pacienles se
transtundigron con plaguetas y 3 requirieron esplenactomia. Se
obsarvd mejoria da las lesiones mucocu-taneas entre 48 y 72 ho-
ras con tratamiento. Dos pacientes presentaron sangrado en SMNC
de los cuales und fallecid

El egreso hospitalario se olorgd al alcanzar 40,000 plagquetas/mm?,
eon una media de Internacion de 5,7 dias.

Del total de los pacientes evaluados lograron remision &l 81,67%.
Una pacienta evoluciond como purpura ciclica (1,67%) y el 16,67%
evoluciond a la cronicidad

Conclusion: Valorande los datos anleriores se pudo comprobar
mejoria clinica en aguellos pacientes gue recibieron tratamiento con
earticaides independiente de 1a respuesta hematoldgica.

RECUENTO PLAGUETARIO EN PACIENTES CON
TROMBOCITOPENIA. EVALUACION DE METODOS
Brito M, Moyano C,

Div. Hamatologia Lab. Cantral. Higl. Nacional de Clinicas, Cordoba

P 97

Intreduceidn: La trombocitopenia (Trp) es muy frecuenta an pa-
clentes (ptes) con Hemopalias. En eslos casos Se requigre un me-
todo (met) de recuento plaguetario (RPg) analiticamanta confiabla.
Para ello evaluamos el Error Total (ET) en trés mét. con valoras
menores150x109 plag/L. Ya que la dateccidn de errores observa-
dos [ETo) mayores a los permitidos (ETp) puede maodificar la con-
ducta diagndstica y/o terapéutica en ptes con Trp. Mat y Met: se
afectud el APg en 50 ptes adullos por los siguientes mét: directo
(mét.D) en muestras de sangre antera y plasma (Brecher y
Conkrite), Indiresto (mét.] Fonio), Automatizado (métA. CoulterT-
660). Analisis Estadistico: El métl.D en sangre entera @5 el de
referencia. Se evalud: 17 Error Aleatorio (EA) medianta Ensayo de
Replicacidn considerando (EA=1,96 DE). 2° Error Sistemdtico (ES)
por el test de Wilcoxon (para los mét. cuyos EA fueron aceplables).
3° ET(ES + EA). Para juzgar la aceptabilidad de los arraores sa
siguleron las metas analiticas CLIA'G8. Para APg el ETp como (+
-25%) del valor target. El coeficients de variacidn parmitido se fijo
en 6,25%. Resullados: -Emores obtenidos en valores target por
&l méLA .

V. Target EA ES ETo ETp
10 0.67 1.B1 248 2.5
20 1.35 ae2 487 5.0
150 1013 2715 3728 375

*Los datos estan expresados en x109plaguetas/L v los errores en
valores absolutos.

‘Los EA observados en el métA fugron considerablemente meno-
reés que en los métD y métl en los cuales la DE fue mayor que
la permitida. Conclusidn: Proponemos al mét A para realizar el RPg
an ptes con Trp. por que &5 exacto.confiable y practico.

TROMBOCITOPENIAS EN UNIDAD DE CUIDADOS P 98
INTENSIVOS: SERIE DE CASOS

Duarte P, Grand B, Egozcue J, Ferndndez J, Cacchiona R, Riveros D.
Seccion Hemalologia. CEMIC, Buenos Aires.

Introduceidn: La trombocitopenia en la Unidad de Cuidados inten-
sivos (UCI) tiene una prevalencia del 15-40%, observandose
trembocitopania grave (<20.000/mm3) en el 3 % de los casos.La
eticlogia suele ser multifactorial, pero se deben descartar causas
especificas debido a las diferentes alternalivas lerapéuticas. La
trembocitopenia en UCI duplica la mortalidad y prolonga el tiempo
de internacién. Objetive: Determinar la frecugncia de causas as-
pecificas de trombocitopenia en UCH de nuestra Institucion, Des-
cribir la mortalidad asociada a estas causas. Materiales y méto-
dos: Se evaluaron en forma retrospactiva los registros del tolal de
pacientes internados en UCI durante &l periodo de mayo de 1537
a mayo 2001. Se analizaron las siguientes variables: total de pa-
cientes con trombocitopenia (definida como recuento de plagquelas
< 100.000/mm?), causas especificas de trombocito-penia, y marta-
lidad asociada a dichas causas. Resultados: Del total de 3102
pacientes ingresados en UC| durante el periodo analizado, 293
{9.4%:) presaentaron trombocitopenia < 100.000/mma3. De ellos, 21
{7%) vieron causas especificas de trombocitopenia, registrande-
s& 10 con micreangiopalia trombotica (MAT) (8: PTT, 2: SUH), 6
con sindrome hemofagocitico (SHF) (5 trasplantes renales; 1 PTT)
¥y 5 con trombocitopenia inducida por heparina (TIH). En los 272
pacientes restantes (93%), la causa de la trombocitopenia fue
multifactorial (g].: sepsis, falla multiorgdnica, hiperesplenismo,elc.).
Con respecio a la morlalidad asociada a causas especificas fue 3/
10 para MAT, 4/6 para SHF y O/S para TIH. Conclusiones: En la
mayoria de los pacientes con trombocitopenia en UCI no 2e com-
prueba una eticlogia definida y Gnica. La alta mortalidad del SHF y
&l resultade beneficioso del recambio plasmatico en MAT coinciden
con los resultados reportados. En nuestro medio, son necesarias
técnicas de diagndstico accesibles para TIH, asi come tambien al-
lernalivas terapéuticas para su manejo.

ASPECTOS CLINICOS Y EVOLUTIVOS DE LA
PURPURA TROMBOCITOPENICA IDIOPATICA (PTI)
EN NINOS.

Donato H, Pican A, Rapetti MC, Schvartzman G, Drozdowski C.
Paliclinico Bancario, Hial, A.Posadas, Hial. del Nifio da San Justo,
Hial. Naval PMalle, Hial. San Juan de Dios. Buenos Aires.

P99

Se presentan los datos de 737 nifios registrados hasta la fecha
Edad 58,6 = 45,4 m; incidencia médxima enlre 2 y 24 m; relacion
M:F 1:1: antecedente de infeccidn precedents (AP} en 317 nifics
(44,6%); presentaron parpura "seca® 512 (B9,5%) y "humeda® 225
(30,5%). Se pudo analizar la evolucidn en 599 pacientes. Tuvieron
PTI aguda (remision dentro de los 6 meses) 412 (68,8%), PTI cra-
nica 152 (25.4%), PTI recurrente 34 (5,75%) v fallecid 1 (0,2%). Se
establecieron 3 grupos etarios con distinlos porcentajes de remi-
sion (*p = 0,001) (tabla), Sexo, AIP o tipo de pirpura no incidieron
sobre la evolucion. Plaguetas <10x1091 se asoclaran a prongstico
favorable en B y C (p < 0.001). El tiempo para alcanzar remisicn
fue menor (*°p = 0,05) en el A que en &l C (tabla).

Grupo Edad Remisidn (%)  Tiempo de remision
A 2 - 12 masas 86,0%" (B&/100) 38,7 £ 40, 1dias™*
B 2 -8 anos 69,8%" (275/354) 45,1 = 40,0 dias
C 8 - 15 afos 46,2%" (42/91) 54,5 = 48,3 dias **

Alcanzaron remision posteriormente 53187 nifos (28,3%) con PTI
cranica o recurrente. Se realizd esplenactomia en 18, con un 68,7%
de resullado favorable. De los no esplenectomizados, 41/189
(24,3%) remitieron entra & meses y 10 anos del diagnéstico. es
remarcable que 23 de ellos (56,1%) lo hicleron entre al 60 y &l 120
mes. Por tanto, nuestro porcentaje tolal de remision fue de 77,6%
(465/599 nifios). Conclusiones: A) El pico de incidencia esta en
los primeros 2 afics de vida. B) La edad es el principal factor pro-
nistico. C) El tiempa para definir una PTI como crdnica deberia ser,
al menos, de 12 meses. D) La ocurrencia de remisidn aspantanea
a largo plazo no es excepcional,
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ESTUDIO PROSPECTIVO MULTICENTRICO P 100 | | PREVALENCIA DE TROMBOFILIA EN PACIENTES | P 101
RANDOMIZADO SOBRE LA EFICACIA DE Ig G (EV) CONTROMBOSIS VENOSA (TV). EXPERIENCIA DE

ws CORTICOIDES COMO PRIMER TRATAMIENTO EN NINOS
CON PTI AGUDA COMN RIESGO DE SANGRADD EN SNC.
Drelichman G, Basack M, Aversa L, Schwalb G, Pennesi S, Maro
A, Kohan R, Graciela E, Vieber 3, Lavergne M, Sosa M, Arbesa G,
Senosiain L Freigeiro D

Hospitales de Nifos “R Gutidrrez®, "P de Elizalde”, Bs. As., Hosp.
Mo, Meandoza,

La hamarragia en SNC es la complicacion mas grave en la PTI del nifio (1%).
Oetivo: Demostrar la rama que aumenta mas rdpido el rio. de plaguelas
FAPL) para disminuir el nesge de sangrado en SNC. Material y método:
Desde 06/02 & 05/03 ingresaron 34 pac. con RPL <20 000/mm3. Fama A
G e.v). x adad: 45.4 m; x RPL: 9187/mm3. Rama B (Corlicoides vw.o.);
xedad: 651 m; x RPL: 8533/mm?. Randomizacion: Hama A: 1gG: 0.8 grikg
x 1 dia (Purissimus &) Rama £ Prednisona: 4 mg/kg/d x 4 dias. Resutta-

o
< 20.0 >20.0 = 50.0 = 20.0 >50.0
72 Hs 72 Hs T2Hs 8dia 8 dia
A A 1 16 11 15 13
17 (5.8%) {84 1%) (B4, 7%) (88.2) (76.4%)
x 1080 X 1376 x 2414 % 274.7
AB 5 12 5 12 ]
=17 {209 4%) (70.50%) (20.4%) {70.5%) (52.9%)
w654 ¥ 103.8 X B5.4 x103.8
P 0.06 004 021 018

Al mes de trat 12 pac. de rama A y 10 de rama B presentarcn  RPL
>120.000/mm* Conclusion: Se utillzs una dosis da 1gE & menor ¥ Gnica
0.8 grikg) logrando resultados similares a los reportados con dosis mas
altas (2grkg). Se observd a las 72 Hs, al dia 8 y al mes un APL mas alio
#n un porcentaje mayor de pac. en el grupo con lg G, disminuyendo el mayar
mesgo potencial de sangrado en SNG (p <0.04), Ofra ventaja de utilizar
g5, es la posiilidad de no realizar puncidn de MO, Se sugiare un cambio
en la esiralegia de Iratamisnts para nifias con PTI utilizando, al ciagndsti-
ca. 1gG v 0.8grfkg por un dia so0lo én pac. con APL=20.000/mm?®,

UNA INSTITUCION.

Hendler M, Meschengieser 8.5, Sanchez Lucero A, Turdd K, Casais
F Blanca A, Alberto M.F, Bermejo E, Lazzari M.A.

instituio da Invesiigacionas Hematoldgicas "Marano R. Castex".
Academia Nacional de Medicing de Buenos Afres.

La TV es una enfermedad multifactorial. El conocimiento de nue-
vas causas de ltrombofilia (TF) aumentd las posibilidades
diagndsticas. Objativo: Determinar la prevalencia de TF en pacien-
tes (pt) con TV en diferentes sitios. Entre 1988 y 4/2003 sa estu-
diaron 246 pt (edad media 36.9 afios [rango:1-68), M/F: 92/144), 128
TV en miembros inferiores (TVP), 37 tromboembolia pulmonar y 81
TV en sitios inusuales (TSI): 25 miembro superior, 21 vena central
de refina, 15 senos cerebrales, 10 porta, 5 mesentérica, 2 yugular,
1 esplénica, 1 suprahepdtica v 1 cava supearior, 109 pt (44.3%) tu-
vieron TV espontdnea y 137 (55.7%) al menos un desencadenante.
Resultados: En 160 pt (B5%) se encontro al menos una alteracidn
profrombdtica. La TF heredtaria méas frecuente fue el factor V Leiden
(VL) heterocigeta: 28 (10.6%), seguido da Protrombina G20210A:
10 (4.0%), deficit PS: 8 (3.2%), PC: 5 (2.0%) y AT: 5 (2.0%), fVL
homocigota: 2 y 8 (3.2%) casos combinados. La TF adquirida mas
frecuente fueron Ac. Antifosfolipidos (APA): 35 (14.2%)
anticoagulante |ipico (LAC), 9 (3.6%) anlicardiolipinas (ACA) y 10
[4.0%) LAC+ ACA combinadaos, 36 (14.6%) hiperhomocisteinamia
(20 asociados a8 APA) v 7 (2.68%) hipofibrinolisis. Se encontrd TF
en 72 pt (66%) con TV espontanea vy 88 pl (64.2%) con TV secun-
daria. La TF hereditaria se asocid a edad <30 afos (p=0.02),
recurrencia (p=0.025), TSI (p=0.02) y antecedentes familiares
{p=0.000). Conclusiones: La TF hereditaria fug mas frecuante en
jovenas y en TS, El estudio de TF debe realizarse independisnte-
mente de la presencia de un desencadenante. El scraening inicial
méas costo-afactivo debe incluir APA v IVL. El diagndstico de TF es
impartante para &l manejo futuro de estos pacientes v de sus fami-
liares.

CRICPRESERVACION DE PRECURSORES

HEMATOPOYETICOS EN LEUCEMIA MIELOIDE P 102

CROMNICA COMD "BACK-UP™,

Stemmelin GR; Doti C; Starosla A; Anselmo A; Molina M:
lahstrebrer M; Rafia R, Neira G; Xavier L; Cohen Imach O; Sar-
mientc M; Shanley C; Ceresetto J; Rabinovich O; Schamun A,
Gutierraz M, Mendizabal G, Vicente Reparaz M y Bullorsky EO.
Htal. Britdnico de Bs. As. Argantina.

B "back-up® de médufa dsea (MO) ¢ sangre periférica (SP) en LMC continda
sendo una conducta discutida, a pesar de haber sido inclulda en dilerenses
aigontmos lerapéuticos en la Ulima década. Entra 7/82 v 10/02 crioprasenvamos
5P o MO en 21 ples con LMC. La edad media del grupo fue 44 8 anos (25-
&4). En 15721 s& criopreservd 5P (1215 movilizada con G-GSF v 3715 no mo-
vlizaga) y en 821 MO, Se identificaron 4 diterenies calegorfas da indicacidn:
1) al diagnostico (dx), sin tralamiento (Ho) previo, 13 ptes: 2) previo 2 TMO no
relacionado, 2 ples; 3} en algon nivel de remizisn inducido por IFN + Ara-C, 5
oes y 4) en ramisicén cllogendtica y molecular inducida por ST1, 1 ple. 521
Mes progresarcn a crisis blastica (CB) mislobldstica, en 3 de estos 5 ples se
reinfundid &l material criopresarvads como rescate lupgo de dosis iMermedias
o altas de 37, 2 de eslos ples fallecieron por CB refractaria y uno sobrevivid
28 meses en 2da fase cronica (FC), falleciendo luego de hepatitis virl fulmi-
nante. Los 3 ptes fallecieron antes de disponer de ST 221 ples tueron
TTORTESArVACOR par 2da vez luego de alcanzar remisidn cilogenética comple-
& (RCC) con 1PN La sobrevida global desde of dlagndstico a 5 afios fue 63.6%
Ol 85% +22.1). El o de la LMC ha presentado dramilicos camblos en los
dltimes anos. En relacidn al back-up da progenitores hematopoyétions se po-
arian definir 3 atapas an el tiempa: 1) pre-IFN, 2) post-IFN v 3) post-8T1 En la
primera &tapa ‘a cropreservacion al dx tenia como fundamenio fedrico prini-
pal &l raecale 2 una 2da FC post-QT por C8. En tal senlido, no ha sido posible
gdemasirar heneficio en sobrevida con esta practica, En la 2da etapa el intento
de croprescnvar matenal Phi negativo inducido por IFN + Ara-C se enfrantaba
&l problema de recolecciones pobras o reaparician del clon Phi positive cuan-
do se suspendia &l IFN al iempo necasario para lograr repablar la MO pre-
cricprasarvacion. Por ditimo [a tercera y acluadl efapa pareceria ser la méds
promisaria, ya que con STI desde el dx en FC se alcanzaria RCC en 67.8%
vi 7.4% con IFM + Aral. Segun nuestra opinidn debe ser conziderada la
criopreservacidn en ples en RCC inducida por ST1, la cual dabaria realizarse
en &l contextd de un protocodo expenimental.

REGISTRO DE DONANTES VOLUNTARIOS DE

Pl
CELULAS PROGENITORAS HEMATOPOYETICAS. o

Morales, V., Etchegoyen, O., Kalapodis, A, Onofri, A
Zorrila, D., Soratti, C.
INCUCAI Buanos Aires.”

El alotrasplante de células progenitoras (CPH) exiga para su gje-
cucion una completa compatibilidad HLA entre receptor y donanta.
Esita condicién ocurre solo en un 25 % de los pacientes con indi-
cacidn de trasplante. Para resolver este problema se recurre habi-
iualmenta a donantes no emparentados provenientes de registros.
En nuestro pais se cred por ley 25.392 el Registro Nacional da
Donantes Violuntarios de CPH; en abril de este afio se puso en
marcha su funcionamiento.

Para esta primera elapa se han dispussto 3 niveles de funciona-
mianto:

Centros de Caplacion de Donantes: constituidos por distintas or-
ganizaciones que deseen colaborar con el Registro, informando y
difundiendo sus objativos.

Centros de Donantes : establecidos en Serviclos de Hemoterapia
a los cuales concurre el donante a efectivizar su inscripcion,
Cenfros de Histocompatibilidad: son aquellos servicios habilitados
que aceplen trabajar con el Registro con normas y acreditacion
establecida por el mismo,

Las condiciones para la incorporacion de donantes son: aj poseer
entre 18 y 55 anos; b} buan estado de salud; ¢) contar con un paso
superior a los 50 kg.: d) donar una unidad de sangre.

Desde su lanzamiento hasta la facha se han incorporada al Regis-
tro 800 donantes en centros situados en Buenos Aires, La Plata y
Cardoba. Esta previsto que otros centros de donantes se unan al
Registro en &l transcurso dael afio.

El Registro se ha incorporado a la red internacional, (Bone Marrow
Donors Worldwide) que faciita donantes para su empleo en tras-
plante,
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ESTUDIO ECONOMICO DE LA CRIOPRESERVACION | P 104
(CP) MECANICA vs, CP EN NITROGENO LIQUIDO,

Campestri B, Fernandez J, Fridman S, Riera L, Cacchione R,
Riveros D.

Seceion Hemalologia y Hemotarapia. CEMIC (Centro de Educacion
Medica e Investigaciones Clinicas), Buenos Aires, Arganlina,

Con el objetivo de evaluar los costos de la CP fueron valorizados 18 proce-
dimientos (p) con congatador mecdnico (CM) v 18 p con terma de nitrdgeno
liquido (WL) realizados durante 18 meses. Se recolectd una media de 4 bol-
5as por procedimienio y se almacenaron por un maximo de 90 dias. Se pon-
dert aparatologia de cricprasarvacidn, lenada con ML, tanque de CO2, man-
tenimianto, fusnte de energia y reposicidn da NL, bolsas, HES, seguros de
personal y empresa e imprevistos. Para la amortizacién de la aparatologia
se ulilizd el método de cuotas unilormes. Mo fueron desagregados an dszte
andlisis: personal, canister, DMS0, jaringas, tubuladuras, costos atribuibles
a espacio, fuente aldctrica alternativa, aparatologia complementaria (mionos-
copins, centrifugas, etc ) por considerarse a éslos Nem como similares (15)
en los dos mélpdos. Se considerd USS 1= 52,85 al 15-6-03

cM ML DIFERENCIA
15 587857 IS 5 R79,57
FREEZER $106,4 TERMO 387
T DE CO2 52,80 LLENADD 51,27
MAMNTEMN, 58,40 MANTEM. 50,00
ENMERGIA 57868 ENERGIA 56825
BOLSAS 518,69 BOLSAS $ 80,00
HES £ 5530 HES 527,85
VARIOS 5% 55749 VARIOS 5% 64,03
§1.207,34 §1.344 B4 10.21%

Conclusitn: Teniendo en cuenta gue, en la actuahdad, més del 90% de las
CP son por periodos mancres a los 90 dias: 1) la CP can CM a8 10.21% mas
econdmica que con ML, 2) los mayares costos para la CP con ML son 08 res-
ponsables de dsta diferencia, en especial en el rubro lermo y bolsas, v 3) con-
siderando que |3 representa entre ol 85 v el 72% del total, variaciones que
dependen de cada instiluckdn provocarfan significativos cambios en el costo
final. NOTA: En la presentacidn se analizardn diferentes escanarias de costos
a distintas canfidades da CP mansualas

EL HIDROXIETIL ALMIDON (HES) PUEDE P 105
INCREMENTAR LA EFICIENCIA (Ef) EN LA

RECOLECCION (RC) DE CELULAS MONONUCLEARES {MNC)
DE LA SANGRE PERIFERICA.

Ferndndaz J, Fridman S, Pressiani V, Reborado G, Solimana J, Riera
L, Dupont J, Riveros D, Garay G y Cacchione R.

Servicio de Hemalologia y Hemolerapia. CEMIC. Ciudad de Bue-
nos Aires.

El HES &5 una macromolécula qua incrameanta la sedimentacidn globuiar y
par alio ha sido y &= utilizada en la RC de granulocitos. Con el objelivo de
evaluar 8l aumenta en la Ef de la RC de MNC, fueron agregados 4 mifkg
de HES 6% &l sistema para cada AC de CPSP Las AC fueron realizadas
con separader Fanwall CS 300 Plus® y marcacidn de interases para RC
de MKC entre 120 -140 segln cantidad de MNC del paciente (p). ¥ entre
40- 60 sagin Hio o&i p. Desde 10/2001 a 06/2003, lueron realizadas en 82
P 117 RC en las gue s procasanon por RC, una media (X) de 4,7 volemias
(r: 3,8-52) y ura X de 27,1 | (r; 18,5-35). Luego de promediarse la cifra
inicial y final de células totalee (CT) v MNC en al p, ¥ de excluir las solucio-
nes de purgado y mercias, HES y ACD, las X y rangos de CT y MNG que
circularan por &l separador en todas las AC fueron de 3,6 x 1011 (r. 1,7-
15.2) y 0.71 x 1071 {r 0.18-1.8), respectivamente. En el producto, la X y
rangos de CT y MNC lueron de 2.8 x 1011 (1,8-14,2) y 0,58 x 1011 (0,18-
1}, respectvamants. Las aficlancias X y rangos en la RC de CT y MNG
fusron B0,5% (48.6- 83 4) y 83 1% (r 56.8- 91), respectvamenle. La cifra
final X y rango deé CO3&+ por p fue de 8.2 x 106k (2,5-48) y en 50 de 62
(B0,5%) se obluve one cfra igual o superior & nuestro umbral de & x 106/
k medidos por métods ISHAGE £s reconocida ka helerogeneidad en |os %
de Ef registrados en ka biblogratia, nuestro % de Ef se encuentra entre los
maximos referndos. 8o parmilid, respecto del grupo hisldrico de 115 p, un
incremento de 23% en k2 X de Ef y probablemente halla contribuido a la
reduccidn (31%) en &l nimsrg de AC porp desde una X de 2.5 a 1.9 No
observamos touicidad i retando de injerlo en oS p con HES,
Se concluye, que asi como &l HES produce una mayor Ef en RC de
gramrocrms #lio también sucede para el sector de los MNC. La mayor Ef
an la AC de MNC, esta comelacionada con la mayor Ef en la AC de CT,
EsloR hachok podrian coniibuir 2 una mds rdpida y econdmica RC de
CPSP No axiste an mussstro conocimiento, bibliogratia médica indexada
respecto def uso de HES en RC de PSP

CRIOPRESERVACION (CP) DE COLECTAS DE P 106
CELULAS PRECURSORAS DE SANGRE

PERIFERICA (CPSP) EN CONGELADOR MECANICO (CM) A -
85° Y CON EL AGREGADO DE DMSO AL 5% Y HES AL 8%.
Fernandez J, Fridman S, Risra L, Riveros D, Solimano J, Dupont J,
Garay G, Campestri R y Cacchione R.

CEMIC. Ciudad de Buenos Airas.

Desde 03/2002 se CP 19 colectas (C) de CPSP utllizando CM
Harrisa con temperalura de -85°, descenso no controlado y concen-
traciones ([ ) finales de 5% de DMSO y 8% de HES; se agregd plas-
ma auldlogo o SF hasta alcanzar la cantidad necesaria para permi-
tir una cuantia igual al producto celular y fue almacenado en bolsas
de exiraccion de sangre y satélites. Quince de 19 pacientes (pts)
fueron movilizados con CFM 3g/ m2 y G-CSF 5-10 mg/ kg. En 17
pts se practico trasplants autdlogo de CPSP Los pts tenian una edad
media (X) de 44,7 afios (r: 32-67), relacion F:M de 2,2/1. Los diag-
nosticos fueron: MM 8, LNH 5, LLA 3, LMA 1. La X de tiempo enfre
la CP y la infusidn de CPSP fue de 19,3 dias (d) (r: 11-87). La X de
C realizadas con separador Fenwall CS 3000 Plusa fue de 1,5 (r: 1-
4). La cifra umbral a obtener era da 5 x 106/kg de CD34+ medidas
con citometro de flujo y metodologia ISHAGE. Las X y (r) da células
totales (CT), células mononucleares (CMN) y CD34+ previos a la CP
fueron de 19,8 x 108/kg (7,2-45), 14,1 x 108/kg (3,8-34,2) y 9.5 x
106/%kg (2,6-20,9), respectivamente. Previa a la CP la viabilidad (V)
x determinada con azul trypan y acridina fue de 94% (r: 87-98). Al
momento da la infusion las X y r de CT, CMN v V fueron de 13,60 x
108/&kg (3,4- 31), 12,1 x 108/kg (3,1-29) y 89% (81-92), respectiva-
menta. Una pt con MM fallecid al dia +5. Una pt presentd caida leve
de la saluracion de Hb por el O2 duranta la infusion y no se detectd
toxicidad por HES. En 18 pts, la recuperacian hemalopoyética tuvo
una X de 9.7 d (r: 7-19) para neutrdfilos v 12,7 d (r: 9-22) para
plaquatas. Concluimos que la CP de CPSP en CM y con las referi-
das [ | de DMSO y HES es una metodologia eficaz, para que, al
menaos por lapsos cortos, se consiga almacenar células que asegu-
ren un injerto eficaz y persistente. En nuestro saber, éste procedi-
miento g5 refenido por primera vez en nuestro pais.

RECOLECCION DE LARGO VOLUMEN DE
CELULAS HEMATOPOYETICAS
EN PACIENTES TRICOS DE MENOS DE 25KG

Lipez, O; Ferndndaz Sasso D; Garcia Lombardi, M: Chantada, G;
Figueroa, M: Diez. B; Dengra, C; Koziner, B.

Unidad da TAMO Insfifufo Argentino de Diagndstico y Tratamiento,
M.T. de Alvear 2400, Cludad da Bs. As.

Entre Mayo 02 y Julio 03 s realizaron 12 TCPSP obtenidas a tra-
vés de 28 procedimiantos de leucoféresis de largo velumen (técni-
Ca que permile procesar mas de tras volemias por procedimiento),
con separador celular COBE Spectra, previo priming con glébulos
rojos (GRD) iradiados y filirados. Diagndsticos: Tumor SNC: 6
neurcblastoma: 4, Sarcoma de Ewing-PNET: 2, Fueran estimula-
dos con G-CSF 10 ug/g/dia, los 4 dias previos al procedimiento,
Se colocd en quindfano catéler Arrow doble lumen. Las recoleccio-
nes se realizaron &n la unidad junto a los padres, sin requerir se-
dacidn. Ningln paciente presentd efeclos adversos relacionados al
prmu_ium Finalizaron todos con plaquetas »>de 40.000/ul. Re-
. ;

media/mediana rango

Edad (afios) 4.4 2a12
Peso (Kg) 17 13825
n® de aferesis 2 1ad
Volemia procesadas 5 dab
vol da sangre procesada (ml) 5884 3.550 a 10.3
fiujo (mifmin) 27 18 a 40
Tiempo (min) 189 140 a 261
CD 34 x 108/kg 4,37 233a7.:25
Dias de nautrdfilos > 500/ul 10 gai13d
Dias de plaquetas = 20000/ul 14 12a37
Unidades de plaquatas 6 1a20
transfundidas dador unico

Conclusiones: Este procedimiento en pacientes pediatricos de baj
peso no presentd complicaciones, siendo seguro y aficaz, acortan-
do el nimero de aféresis totales.
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MEMATOPOYETICAS (TCPH). ES UN MARCADOR DE MAL
PRONOSTICO?

Bonis A, Soto E, Cueliar S, Malacalza J, Montero Labat L, Giuliani
M1 Orlando 8, Canepa C.

Mospital Rossi, UTMO CUCAIBA. La Plata, Buanos Aires.

Oljetivos: 1. Evaluar perfil de pacientes {pac) sometidos a TCPH que
mquinieron soporie nubricional parenteral (SNP). 2. Comparar la influen-
&a de diagnéstico, lipo de TGPH y estado nutricional previo para su indi-
cacion 3. Comparar los resullados con un grupe  contral, Material ¥
midodos: Andlisis descripliva refrospectiva de pac TCPH durante 1994-
#EXD. Los pac nulidos Uenen edad promadio 32 afios (15-59), relacin
MF 2.0. Diagnosticos: LMA (37%), LMC (21%), AMS (11%) LLA (18%),
mwoe (13%). Tipo de TCPH; alo 81%, aulo 35%. Se evalia en grupo SNF
Ay grupo contral (B): Indice masa corporal (IMG), mucositis, complica-
signes inlecciosas, disfunciones mulliorgdnicas (DMO), aEICH, dias de
wdemacion y cbite. En & grupo A s¢ cvalia ademds duracidn de SNP
porceniaje de descenso de peso, y pardidas nitrogenadas. Resultados:
En ¢f periodo analizado sa realizaron 250 TCPH, 28 en grupe SHP (A), v
T8 fueron seleccionados por sus caracterislicas como grupo control (B).
WIC A 22,84, y 26.2 para B, dias de infernacidn A 52, y 37 en B, mucasiis
@ada | 11% en Ay 21% en B, mucositis grado || 84% y 56% respectiva-
menie. Complicacionas Infeccinsas (uso de anfolericinag 50% en Ay 18%
mn B culivas BGN+ 26% y 14% en B, cultivos a cocos gram + 18% en
Ay 17 en B, micosis decumentadas 18% en A y 5% en B, shack saplico
2% en Ay 3% en B). OMO 24% en Ay 3% en B, aEICH 55% en A W
2% en B. Mortalidad relacionada al procedimiento 37% en A v 3% en
B En grupo A ¢l pocenlaje de descensa de peso fue de 8.6, perdida
mbrogenada 161 gr, v el promed'o de SNP 14 dias (7-77). Conclusio-
mes: 05 pacientes con LMA, tipo de TCPH alogénico, y bajo IMC requi-
merpn mas SMP El grupo SHNP presentd mayor incldencla de mucosins
geado |, bacteriermias por BGN, micosis sistémicas, shogk séplico, DMO
¥ aEICH, y mayor pariode de internacién. En ia poblacidn analizada sl
SNP se asocio e pacientes con factores de mal prondstico evalutivo,

(LMC) EN RECAIDA POST TRASPLANTE DE MEDULA OSEA
(TMO) ALOGENICO.

Perez MLA, Orlando 8, Klein G. CAnepa C

Hospital Rossi. UTMO CUCAIBA. La Plata, Buenos Airas.

Objelivos: Evaluar respuesta y complicaciones de DLI en pacien-
tes con diagndstico de LMC en recaida post TMO,

Maleriales y Método: se realizaron 13 DU a 5 pacientes (pac) en
recaida de LMC post TMO. Todos habian sido trasplantados con
células progenitoras hematopoyéticas (CPH) de MO, 4 de donan-
tes relacionados histoidénticos, y uno con donanta relacicnado con
doble disparidad. La DLI se indico ante la evidencia de enfarma-
dad molecular y/o citogenética, luego del TMO (dos ya se encon-
lraban en recaida hematoldgica). Se utilizaron los mismos donan-
tes que al TMO. La obtencidn de linfocitos fue por leucoaféresis.
Resultados: 5 pac recibieron 13 procedimiantos de DLI {1-4). El
intervalo entre TMO y DLI fue menor al afo en 3 pac (110, 210,
232) y mayor a 3 anfos en 2 (1178, 2079). 3 pac presentaron EICH
agudo (G | 2y Gl 1), y 2 pac no tuvieron manifestaciones. 1/5 pac
luvo EICH crénico de piel por biopsia asintomatico. La cantidad
de linfocitos T tolales infundidos promedio fue de 2.7x108/kg (0.55
a 5.08). Complicaciones: EICH agudo G Il 1 pac {y luaga EICH
crénico extenso), rash limitado 2 pac, trombocitopenia 2 pac,
neutropenia 1 pac: 1 pac no presento complicaciones. Respuesta;
Respuesla citogenética y molecular 3 pac (1 a mas de un ano, 1
con progresidn y CB a los 7 meses, y 1 con recalda citogendtica a
18 meses). En persislencia ds enf. 2 pac (1 con progresion, 1 con
rash, tbpenia y descensa paulatine del recuento de leucocitos, de
corlo seguimianto).

Concluslones: DL| es una alternativa terapéutica en LMC en re-
caida postTMO. En el escaso numero de pac analizados se obtu-
va remiskan molecular en &/5, (con aparenta major evolucion en re-
caidas alejadas) y complicaciones escasas ¥ manajables.

CALIDAD DE VIDA (CV) ¥ TRASPLANTE. 5U

3 P110
PERCEPCION Y EVOLUCION DESDE LA OPTICA

DEL PACIENTE.
Romero N, Orlande S, Cdnepa C.
Hospital Rossi, UTMO CUCAIBA. La Plata. Buenos Aires.

Objetivos: 1.Evaluar |a parcepcidn de calidad de vida de los pa-
cientes (pac) sometidos a trasplante de células progenitoras
hematopoyéticas (TCPH) en UTMO CUCAIBA a partir de 1/1/2002,
a través de una encuesta voluntaria y andnima que investiga as-
pectos fisicos, psiquicos v sociales. 2 Analizar los cambios evolu-
Wvos de la mizma a través del tiempo.

Materlales y métodos: Estudio descriplive prospectivo de aspec-
Wos fisicos, psiguicos, y sociales, de pac en TCPH, realizada en fasa
preTCPH, dia +30, dia +180, y dia +365, con encuesta voluntaria
y anonima. Se analizan todos aquellos que cumplieron al menos
180 dias de evolucion,

Resultados: sa analizan encuestas de 43 pac consecutives con
edad de 37.7 afios (15-60), relacion M:F 2.8, que recibieron TCPH
autdlogo 25 (58%) v 18 (42%) alogénico. Diagnosticos: LNH 23%,
MM 21%, LMA 14%, LMC 11.8%, EH 2.3%, LLA 7%, otros 14.1%.
La infermaciin prafesional fue considerada satisfactoria en 98.5%
en todos los pericdos. La ansiedad es del 79% al inicio, y del 56%
a parlir da +180. Agresividad crece del 5% al 35% al +180. La an-
gustia por imagen corporal se chserva en 42%, 33%, 30%, y 60%
en cada lase. El 5% manifiesta expectativas de recuperacién en
fodo ol lapso. Ei emplao y tareas laborales erecen del 32 v 55%
pre TCPH al 44 y 70% al afio, con una caida al dia +30. 6.9% cur-
sa estudios hasta el preTCPH, y crece al 20% al afo. Los
ndicadores de buenos vinculos familiares son mayores del 0% en
iodos los pericdos. La percepcitn de desarraigo es de 65% duran-
e ol pericdo de internacion.

Conclusiones: En todo e lapso del estudio se comprusba alto gra-
90 de informacion medica. El paciente siente que la enfermedad
atecta los 3 aspectos analizados de su CV, y la percepcidn evolu-
tva a partir de dia +180 muastra que la asistencia institucional ra-
cibida |la mejora.

EL ACCESO AL TRASPLANTE DE CELULAS P111
PROGENITORAS HEMATOPOYETICAS (TCPH) DE

PACIENTES EXTRANJEROS:CONTRADICCIONES ENTRE LA
ATENCION MEDICA Y LA EXCLUSION SOCIAL.

Michelli V, Aguila'V, Menna L, Canepa C

Hospilal Rossi / UTMO - CUCAIBA. La Plala. Bs. As.

Introduccién: En Argentina, &l Sisterna de Salud Publico de la Peia.
da Bs. As. es un ejemplo paradigmético, contradictorio y =in anta-
cedentes a nivel nacional y regional al posibilitar el acceso a pa-
clentes de ofros paises al trasplante de células progenitoras
hematopoyeticas (TCPH), amparados en el Arl. 36 Inc. 8 de la
Constitucidn de la Pcia. de Bs. As. Esle estudio describe las dife-
rentes experiencias de asos pacientes buscando un TCPH. La si-
tuacidn de lagalidad, las condiciones de access efectivo al tras-
plante, segin kos problemas vinculados a distinlos modos de equi-
dad / inaquidad y ka situaciin de vulnerabilidad econémica y social
en la que se encuentran, son algunos de los aspectos que se pre-
santan.

Material y Métodos: Analisis descriptivo retrospectivo de pacien-
tes tatados con TCPH. Se analizaron documentos y testimonios:
historias clinicas, soclales y restimenes de costo. Se recogieron
testimonios de pacientes y sus familias.

Aesultados: Hasta diciembre de 2002, se realizaron 8 TPCH a pa-
cientes de otros paises, todos sin cobertura social, de escasos ra-
Cursos,

Conclusiones: E| Estado Provincial linancié los costos dal trata-
miento meédico con nula respussta de las instituciones que repre-
santan a los palses de arigen en Argentina. Se movilizaron grupos
de hermanos para estudios de histocompatibilidad. Los pacientes
cambiaron definifivamante sus lugares de residencia con la respec-
tiva desafiliacidn afectiva, cullural, y legal. Desarrollaron estrategias
de supervivencia mediante la bisqueda de recursos, a traves de
organizacienes no gubernamentales y gubernamentalas,
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RESOLUCION DE HEMOGLOBINURIA PAROXISTICA| P 112

NOCTURNA (HPN) CON TRASPLANTE
HEMATOPOYETICO NO MIELOABLATIVO.
Kusminsky G, Foncubarta MC, Donato H, Schartzman G, Sdnchez
Avalos J.

Unidad cle Trasplante de Médula Osea Inshlulo Alexander Flaming
¥ Servicto de Hematologia Sanatoric Mitre.

En pacientes jovenes con diagndstico de HPN y donante familiar
HLA identico, el trasplante hematopoyética (TH) alogénico repre-
senta una posibilidad de curacidén que se reserva para aguellos
casos que lienen lallo medular, trombosis recurrenta yio alto reque-
rimiento transfusional, debido a la alta morbimortalidad del proce-
dimianto, Ios esquemas de acondicionamiento no mieloablativos la
disminuyen, Caso clinico: pacients femanina de 18 afos con dlag-
ndstico de HPM a los 15, en 05/01 incrementd el requerimiento
transfusional, y desarrolid moderada trombocitopenia y leucopenia,
se decidid el TH. Previamente se realizd extraccion y criopreser-
vacian de lejide ovérico. Esquema de acondicionamiento no
ablativo: fludarabina’ busultdn / globulina antilinfocitaria. Denante:
hermana HLA idéntica. Profilaxis de la enfermedad de injerto con-
tra hugsped (EICH): ciclosporina /metotrexato. Implante
hematopoyético y evolucidn post-trasplante: nadir de granulo-
citos:300/ul, de plaguetas:18.000/ul. Recuento de neutrdfilos =
1000: +11, Complicaciones: EICH aguda grado |l con compromiso
cutdnes, con buena respuesta al ratamianto. Estudio de quimerismo
hematopoyético (+45): quimera completa. Evolucidn post-trasplan-
te: correccidn completa de fos valores hematoldgicos. Tests de Ham
y hemdlisis con sucrosa negatives, y normalidad en la exprasidn
de CDS55 y COS59 determinados por citometria de flujo. La pacients
no sufric alteracion de sus ciclos ovancos.

RESCATE CON TRASPLANTE ALOGENICO NO
MIELOABLATIVO (TMOnoM) EN RECAIDA
POST TRASPLANTE AUTOLOGO (POST-TAMO)
Napal J, Prates MV, Bordone J, Garcia C., Etchegoyen O, Morales
V., Milone J

ITMO. Instituto de Trasplante de Médula Osea. La Plata

P113

Intreduccidn: El TMOnoM es un procedimiants que combina la po-
sibilidad de desarrollo del efecto injerto vs enfarmedad (EIVT) con
la utilizacién de dosis no misloablativas de guimictarapia.
Objetivo: Analizar la evolucion de pacientes que recibieron
TMOnoM en recaida post TAMO, en nuastra Institucion.

Material y Métodos: Se svalian 7 pacientes, con diagndstico de
Mieloma Mdltiple (3). Linfoma No Hodgkin (2) v Enfermedad de
Hedgkin (2) que recayercn post TAMO (media 18 meses). Todos
ellos recibieron quimioterapia o radioterapia luego de |a recaida e
ingresaron al precedimiento en remision parcial o progresion de
enfermedad (media 10 meses post recaida). El parformance sta-
tus era, 2 pac:0; 2 pacl; 3 pac:2.

Resultados: De los 7 pacientes, 3 presentaron complicaciones asc-
cladas al procedimiento (Sepsis y hemorragia) y fallaciaron. Otros
2 pacientes presentaron enfermedad injerlo vs huésped (EICH)
aguda y severas intercurrencias infecciosas, que motivaron su
muerte  (dia +37 y +73). Los restantes 2 pacientes desarrollaron
EICH cronico (uno inducido post infusidn de linfocitos) con acepta-
ble respuesta al tratamianto inmunosupresar Yy mantianen una ra-
misién complata con un saguimiento medio de 26 meses.
Conclusidn: El TMOnoM constituye una alternativa a considerar
an aguellos pacientas gue cuentan con donante histoidentico y
recaidos post TAMO. Para los pacientes que logran supeérar los
eventos adversos asociados al procadimionto el dezarrcllo de EICH,
parece ofrecer un contrel de la enfermedad con un aceptable se-
guimiento,

CULTIVOS DE ESTROMA MURINO COMO P114
SUSTRACTO PARA CUANTIFICACION DE

CELULAS PROGENITORAS HEMATOPOYETICAS (CPH),
Morales V, Bordone J, Milone J.
ITMO. Institufo de Trasplante de Medula Osea. La Plala.

La identificacion de la CPH mds primitiva se puede efectuar in vitro
mediante cultivos a largo plazo, (long-term culture initiating cells/
LTC-IC).

Para ello es necesario contar con  cultivos en monocapa de célu-
las estromales (C.E.) de la médula dsea humana o de ratdn,

El objetive de esle trabajo lue establecer una linea de C.E. prove-
nientes de ratdn,

Los fibroblastos de la médula dsea del ratdn, (linea M210B4) sa
obluvieron de StemCells Tech Inc. Las células fueron descongela-
das, lavadas con medio RPMI 1640, suplementado con 20 % de
suero fetal boving (SFB), mas antibidticos. La cifra final de células
fue de 575 por mm?. Las células fueron sembradas an placa de Petri
da 80 mm, pre-tratadas con colageno { 3 mg/ml), a razdn de 5.75
x10% las células restanles se criopreservaron en N, con 10 % de
DMSO y B0 % de SFB. Las células fueron cultivadas a 37 °C, en
atmasfera de CO,, con 100 % de humedad. Se efectud renovacidn
dal madio de culfivo y controles a los 3, 5 y 7 dias. A los 10 dias
se determing la presencia de una monocapa de ¢dlulas con ca-
racteristicas morfoldgicas similares a los fibroblastos que se adhe-
rian y cubrian la base de la placa. Se efectuarcn repigues y culli-
vos de estas células en similares circunstancias a las dascriptas
y sa& obtuvieron iguales resultados. Los cultivos fueron iradiados
con 9.0 Gy y criopreservados en M, liguido hasta su empleo.

El establecimianto de cultivos da oglmas eslromalez de la medula
dsea dal ratdn parmite contar con el sustrato apropiado para eva-
luar la presencia de células LTC-IC, células progenitoras
hematopoyeticas primitivas, mediante la técnica de dilucidn limi-
te.

REQUERIMIENTDS TRANSFUSIONALES EN
TRASPLANTES DE PROGENITORES
HEMOPOYETICOS (TPH)

Gomez S., Ninomiya M., Armendariz H., Martinez M., Fynn A, For
misano S., Costa A, Cusllo F, Fernandez R., Schuttenberg V. Alba L
Hospital Nifios de La Plata SML. Scio Hemalologia

P115

Obijetivos: analzar los requenmientos transfusionales de nifios so-
metidos a TPH.

Material y métodos:antre &l 8/58 al 8/02 se realizaron 45 TPH, a
47 pls. 24pls autdlogos, 23pts alogéni cos.Edad mediana 10 anos.
Diagndsticos: LMA 15pts LLA 7pts T.solidos(TS)12pts, AAS
4pts(1pt Fanconi AF) LHSpts, inmunodeliciencias(ID)3pts Linfoma
Burkitt{LE) 1pt Indicaciones transfusionales:Sedimanto globular con
valores de Ho<Tg/dl o clinica, a 10ml/kg dosis. Concentrados de
plaguetas o eféresis con rlos <10x108L en asintomaticos y
«<20x108L en pts con clini ca de sangrado o fiebre, a una dosis de
1U c/10kg de peso Acondicionamientos: s realizaron en base a
quimioterapia en altas dosis. Los pts que recibieron 2do trasplante
alogénico y los que tenian diagnastico de LLA recibleron ademas
TLI y TEI respectivamente. Fuente de células progenitoras{CP):
alogénicos: mé dula dsea (M.O) 24 TPH. Cdrdon histocompatible
1. Autdlogos: 22 CP periféricas, 2 MC. Resultados:

Media GRS Plaguetas Plaguetas TNC  Engrafment

aféresis debanco x10%g  plaquet.

ni%
Autologo 5.5 4.3 5.1 8.83 Dia +16
Alogénico  14.1 18.4 21.2 3.5 Dia +27

P [STAT) 0.005 0.006 0.046

Conclusiones: Se evidencia un requerimienta transfu sional y u
liempo de engrafiment menar en 1os TAMO probablemente relacio
nado con la mayor celularidad, Las colectas por aléresis arrajaro
mayor numero de TNC an relacion a la de MO.
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LUEGO DE UN TRANSPLANTE CON CELULAS (EICH) EN PEDIATRIA: EXPERIENCIA EN UNA

PROGENITORAS DE CORDON (TCPC)EN UN NINO CON SIN-
DROME DE CARTILAGO PELO{SCP) E INMUNODEFICIEMCIA
COMBINADA SEVERA (IDCS)

=L Bezrodnik, *M.\. Gaillard, **L. Avarsa, *"D. Freigeiro, *~."*G.
Gonzalez, ~"G. Drelichman, **G, Kuminski

“Serevicie de Inmunafogia Hial. A. Gutierrez y ~“Unidad de
Tansplante A. Fleming,

B SCP es un desarden autosomico recesivo (AR) poco frecucnts:
Meembros cortos, condrodisplasia metafisial, pelo fino y escaso
puede compromatar en diferente grado el sistema inmune, Objet-
wo: Presentar ia reconstitucicn inmunclégica de un paciente <on
SCP e IDCS luego de un TCPC.

Material y Métodos: Nino con SCP e IDCS que recibe a los 24
meses un TCPC por no tener donants histoidéntico ralacionadao.
Ragiman condicionante: Busullan, Ciclofostamida, GAL. Prevencidn
jerto contra huésped (ICH) Ciclosporina. Gamaglobulina
endovencsa(GEV) por deficiencia humaral, Donante femanino:
Grupa A +

Paciente: Grupo: O+ ambas Citameagalavirus nagativos. Recons-
#ucion hematoldgica; Meutréfilos dia +15, plaquetas dia + 21, dia
+60 Grupo A + y Cilogenético 46XX Reconstitucidn Inmuncldgica:
10 mesas post TOPC: Linfopenia leve, Relacion CD4/CDS: 21 (nor-
maf). Buena respussta celular frente a diferentos mitdganas, A los
16 mases suspends GEV. Buena funcionalidad de anticuarpos ante
estimulos proleicos & los 20 meses post TCPC. Actualmenle nifio
de 3 efios con buen desarrollo pondoestatural, sin infacciones ni
signos do |CH. Buena calidad de vida. Score Lanjky(funcional):
W%

Conclusién: FI TCPC es una alternative lerapéulica Util en pacien-
s con IDCS sin donantes histoidéniico relacicnado

INSTITUCION.

Gutigrrez M, Rivas MF. Bongi R, Pesce P Parias Nucci R, Dribin
A, Aversa L, Freigeiro O

Servicio de Hemalo-Oncologia, Hospilal de Nifios R. Gutidrraz,
Buenos Airas.

La enfermedad Injarto vs, huésped crdnica es la mayor causa de
maorbi-mortalidad luego del transplante alogénico da médula dsea.
Con los nuevos regimenes inmunosupresores sa limitd el hallazgo
de EICH aguda, sin variar Ia frecuencia de la forma crénica de |a
enlarmedad, que en la poblacién padidtrica tiena una incidencia del
25%. Se reconoce como patogenia un mecanismo mediado por
autcanticuerpos, a diferencia de la EICH aguda que se debo a re-
conocimiento de antigenos menores del HLA. Se presenta |2 ex-
periencia en ol seguimiento de pacientes post TAMO con EICH crg-
nica, desde 1998 hasta la actualidad. Se detectd EICH cronica en
6 nifios que sa encuentran aun en seguimicnto.

Presentaron antecadente da EICH aguda, 48, estadio 1-ill.
Aparician de los simomas: dias +100 hasta 3 afios deade el TAMO.
Manifostaciones clinicas: EICH cranica extersiva: 6/6. Trombocite-
penia menor a 100,000 mm®: 1/5

Piel: Forma liguenoide: 1/6:; forma escleradarmiform: 4/6;
hipoplgmentacicn: 2/6. Biopsia al diagndstico: 4/6.

Mucosas: xerostomia; 3/8; xeroftalmia: 2/6.

Misculo esquelético: Incapacidad funcional y debilidad muscular:
4/8, Higado: Movilizacidn de transaminasas. 3/6.

Olros hallazgos al diagndstico: Incapacidad resirictiva pulmonar de
jeve a modarada: 2/'6; reactivacion do CMV: 2/6.

Tratamiento; Ciglosporina y corticoidas como fralamiento de primera
lirea y medidas de sostén. Requerimiento de PUVA: 1/6. La res-
puesta al tratamiento fue favorable con resultados variables.
Conclusian: Las complicagiones vinculadas a TAMO, an especial
la EICH cranica, son hallazgos que cbligan @ conformar equipas
multidisciplinarios para abordar esta problamatica, documentar
histologicamente la lesidn ¥ normatizar su tratamianto.

ENFERMEDAD DE INJERTO VS HUESPED (GVHD)

EN PACIENTES SOMETIDOS ATRASPLANTE DE P A0

MEDULA GSEA NO RELACIONADO (UBMT)

Jaimaovich G, Listelio V., Milovic V. Dralichman G. Requejo A..Jaen
R., Altclas ), Faidman L.

ICTEM, Bucnos Ajras

Los UBMT presentan una mayor frecuencia @ intensidad de com-
plicaciones relacionadas al procedimients siendo la GVHD la prin-
cipal causa de morbimortalidad. Entre 11/1887 y 3/2003 =a tras-
plantaron & paciantes (pls) empleando progonitores hemopoyeticos
oe médula dsea obtenidos de donante no relacicnado (UBMT). Edad
media 24 anos (7-37), scwo FM 5/3, Siste pis recibiaron una me-
dula full match y 1, con un mismatch. Todos fusren acondiciona-
dos con iradiacion corporal total mas ciclofosfamida y en 1, s¢ ad-
ciond ATG. Para la profilaxis de la GVHD se emplad ciclosporina
A (CsA) y matoiraxalo. Tres pis. no son evaluables, Dos por mor-
tlidad temprana y otra por fallc primario del implante. Cinco pts
mostraron engraflment de las 3 series. Media da seguimianta: 1037
dias (118-1720). Tres de 5 manilestaron GVHD agudo, todos asta-
dio il y wdos respondieron al tratamiento con gorticoides, CsA yo
micofanalato {MMF). Tres de 4 pacientes evaluables para GVHD
eronico presentaron la enfermadad. De nove, 1 pl y quiescente 2
ps., 33 exlenso  Todos respondieron al tratamienio con corticoides,
CsA yio MMF. En esta pequeno grupo de pacientes no se obsand
en ninglin caso estadlos avanzados de GVHD en la elapa aguda ¥
la forma cranica de la misma gue presentd reiterados recrudeci-
mientos, con necesidad de reinstalar tratamientos, no impidia la
reintegracion de log pacientas a sus tareas laborales o escolares
habituales. La cuidadosa eleccién da los donantas, en base a la
histocompatibilidad |, sexo y edad, podria ser un factor importants
paia pader enfrentar an forma exitcsa esta temida complicacion.

TERAPIA DE RESCATE CON MICOFENOLATO

P119
MOFETIL {MMF) PARA LA ENFERMEDAD DE

INJERTO VS. HUESPED (GVHD)

Listello V., Milowic V., Dralichman G., Jaen R., Jaimovich G., Requejo
A. Altelag J. Burgos R., Brioschi 5., Feldman L,

ICTEM, Corporacidn Médica de Gral San Marlin, Fundacion
Favaloro, Buenos Aires,

En los Gitimos afios se ha demostrade que la utilizacion de MMF
MOstrd SMEergsmo en combinacikin con oros iINMUNOSURTAEOres ¥
ha sido eficaz en apracmadamente el 50% de los pacientes (pts)
con GVHD agudo y cranico refractarnos al tratamienio convencio-
nal. Se anakrd en forma retrospectiva la respuasta obtenida con
ol u=o da MMF en o tratamiento del GYVHD agudo y crénico en 10
pts. sometidos a frasplante alogénico de MO de donantes
histoidéntico redacionado (8pts) y  no relacionado (2pts). Las cé-
lulas fueron cbilenidas de: MO (6pts), sangre periférca
(SP) (3 pts) y SP y MO, 1pis. La edad media al trasplante fue de
22 aios (7 -42). La causa que motivé la introduccidn del  MMF
fue tomicidad a la ciclosporing A (CsA) en 5 pis, loxicidad a los
corticoides en 2 pts y resistencia a CaA, tacrolimus yio corlicoidas
3pts. El MMF se ulilizd asociado a ofros inmunosuprescres. Ocho
de 10 pts presentaron respussta; completa 4pls |, y parcial 4 pis.
Dos pts. no respondieron. Dos pts presentaron loxicidad atribuida
a la droga .Seis pts requirieron internacién por complicaciones -
fecciosas probablemante asociadas a la GVHD durante el trata-
mianto con MMF: Herpes Zoster 2 pts, esofaqitis herpética 1pt,
neumania 3pts | infeccidn urinaria 2pts | infeccidn de parles blan-
das 1pt. El MMF pudo ser usado sin complicaciones y podria con-
siderarse como una alternativa para &l tratamiento de pacientes con
GVHD agudo y crdnico que presentan refractariadad yo toxicidad
a otras drogas.
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CORRELACION ENTRE POLIMORFISMO (P) DE

CITOQUINAS (CQ) Y SINDROME DE DARD P 120
ENDOTELIAL (SDE) EN PACIENTES BAJO ACONDICIONA-
MIENTO {Ac) MIELOABLATIVO.

L. Rigra, J. Dupent, M. Mareno, 8. Teper, D. Riveros, J. Ferndndez,
G. Garay, J. Solimano y RA. Cacchicna.

CEMIC, Buenos Aires

El SDE @8 un conunta ca complicacionas on 108 rasplantes de cdlulas pro-goniboms
hematopoyitcas (CFPH), ncuye la enhormedad vano oolusha hopdticaEVOH], of sin-
dramé de noumonia idiopdtica (SNI), la hemorragin alvesler difusa (HAD), la
microangicpatia  trombdtica (MAT), el sindroma de auteagne-3ién o simil enfermedad
injerts conira hudsped aguda (S_EICH) v la pérdida capilar. Todes Benan atologia co-
mir. La injura procoz ded endotels vscular por of Ac, con parlicipacidn de las CO
inflamatorias -ILE, TNF-a, TGF-A 8 IFNy- y antinflamatodas -IL10 -, regulan las reaccidn
de lesidn endotelial gue 83 el eventa inicial para la EICH en trasplanies alogénicos y
&l SDE en rasplantes alopdnicos y Butticgos. Los alelos de eslas OO confieren dis-
linta capacidad de produccion de las mamas. Sa comelaciond ol polimardamo ganica
da ILE, TMFe, TAFA, PNy & IL10 con la insidencia v severidad dol SDE y In EICH, Fue-
ron gvaluscdos 18 pacientes () FIMET1T, ausdiogos 15 p alopdnicos 3 p LNH: 5, EH:
MM B, LMA 2, LLA 1, LMC: 1. A M@l 8, CBY 5 TBUCFM 2, BUCY 3 Fuern
wilizadas tecracas molecularas, PCR-58P (PCH con primans aelo espioifoos) segu-
dts por aleciralonesis an pol de agansa. ILE-174 (BT, IL10;- 1082 (G/AJ-B18 (C4T), -
5H2 {C/A), FNTa:-308 (G/A) -238 (GAA), IFN: +874 (T/A) TGFA 10 TG, 25 G/G . Las dife-
rentes entgades de SDE w0 diagnosticanin sagun los criterios de disgndstico clasicos

THFa Fal NOR IL 10 PAC NOR,
ALTO 5 (20%) 27% A 5 {29%) 7%
BAJO 13 (72%) 73% 1 B {adoL) 55,

B 5 (29%) 20%

Las GO inflarmatorias restantes, tambldn tuvieron P simitares a las de la poblacian ge-
neral, 315 p (60%) con trasplanta auwidloge luviaron manilestaciones de SDE. 273 p
con traspiante alogénico twviarcn EICH A 1L 14 EICH crimeca exlendida. 818 p no lu-
wioron maniestacidn de SOE. 498 p sin SOE fueron beje productones de TNF a y 56 p
sin SDE fueron productares afios o inlermedios da IL 10, Bl partdl gdnico de las CO
estudindas fue simiar al oo la poblaciin general, Concluslonas: 1) No se pudo estable-
£dr Una relacidn entre of P de las OO y la sevendad de SOE o EICH y 2] IL 10 1an
dencia a manor ncdencla del SDE on los p ocon produccsdn alta o intermedia. B dnico
D'It::;a E.':I'CC.H crdnicn fue bajo productorn, 3 p presentaron 5-EICH, nin-guno fuve el ganceips

ENFERMEDAD INJERTO CONTRA HUESPED (EICH) P 12]
CRONICA, BRONQUIOLITIS OBLITERANTE (BO) Y
TRASPLANTE BIPULMONAR LUEGO DE UN TRASPLANTE
ALOGENICO POR APLASIA MEDULAR SEVERA.

Riera L., Dupont J_ Valentini R., Sclimana J,, Ferndndez J.,
Cacchione R., Riveros D.

CEMIC, Buenos Aires, Argentina.

La EICH es la principal causa de morbimortalidad asociada al proce-
dimiento en trasplante de células progenitoras hematopayéticas
alogénicas (TCPH), BO es la manifestacion cldsica de EICH crénica
a nivel pulmonar. Su incidencia es baja (2-14%) pero es refractaria a
los tratamientos inmunosupresores (I1S) v broncodilatadores, v su pro-
nostico s altamenta destavorable con una mortalidad de 50%. Caso
clinico: paciente 16 a. sexo M, en Jun/1999 diagndstico de anemia
aplasica severa (AAS), sin respuesta a tratamiento 1S con PRDVCSA.
En Jul1 888 recibe TCPH alogénico de hermana HLA idéntica. Acondi-
cionamianto: Linfoglobulina(LGYCFM, Profilaxis EICH aguda CSAMTX,
Injuria pulmonar durante la infusion de LG, requiers inclropicos v ARM
duranta 3 dias. Meuiréfilos >500/mm3 dia +8, plaquetas >20.000/mm3
dia + 12, dia +18 EICH aguda G|, respuesta completa con PRD. En
agost2000 tos y disnea. Oct2000 examen funcional respiratonio; FVG
53%, FEV1.21% FEF 25-75: 8%, difusion CO2Z: 46%. TAC de fdrax nor-
mal. I5; CSA, PRD; MMF vy broncodila-tadores. Infecciones pulmonares
a repeticion. En Ag2001 diznea CF IlIi-IV. En Now2001 comianza con
oxigenoterapia permanente. En Set/2002 reciba trasplants bipulmonar.
En el post operatorio permanecid en ARM durante 30 dias, ha presen-
tado mdttiples reactivaciones por CMV, por lo que se8 encuentra en tra-
lamiento prolongado con GCV. IS actual FK S06MMMEPRD. Actualmente
s@ encuantra libre de cxigenolarapia con funcional respiratorio en 60%
del tedrico, PS 80-100% y hemograma normal. Conclusion: Posible-
mente la injuria pulmonar grave sufrida durante la infusidn de LG haya
favorecido  la instalacidn de la BO como principal expresidn de EICH
cronica extendida Hasta donde sabamos, éste es el primer pagienta
&n nuestro pais que recibe un TCFH alogénico v luego un trasplante
bipulmanar como tralamiento de insuficiencia respiratoria terminal por
BO secundaria a EICH crénica.

COMPLICACIONES NEUROLOGICAS PRECOCES
VINCULADAS ALTRASPLANTE DE CELULAS

P 122

PROGENITORAS HEMATOPOYETICAS (TCPH)

Riera, L . Estéguy, M. Campestri, R, Ferndndez J, Cacchione, R,
Riveros, D.

Saccidn Hemafologla, Seccidn Neurologia, CEMIC (Centro de Edu-
cacidn Médica e Investigaciones Clinicas), Buenos Aires, Argenti-
na.

En los primaros 3 meses posterioras al TCPH los pacientes sufren
diversas complicaciones neurclogicas. Evaluamos retrospectiva-
mente 5 afios de nuestra experiancia de tales complizaciones en
TCPHS.

Pacientes: 110 pacientes consecutivos con TCPH, 25 alogénicos
y 85 autdlogos. Edad media: 36 afios (rango 18-68), 60 F y 50 M
I'TIE diagnésticos de LNH, LLA, LMC, AAS, LLC, Ca. de mama y
Resultados: 27 pacientes (25%) tuvieron complicaciones
neurglégicas, 8 de ellos desarrollaron mas de una. 18 (66%) pre-
santaron complicaciones mayores: encefalopatias metabdlicas (EM)
(5), trastornos psiquiatricos (6), neuropatias periféricas (2),
mioclonias (2), ACV (2) y convulsiones (1). 17 (B3%) presentaron
complicaciones mencres: cefaleas (7), trastornos del suefio (7),
temblor (2) ¥ mareos (1). La EM estuvo en general vinculada a fa-
lla mulsistémica y sepsis. Los pacientes con convulsiones y ACV
no tuvieron lesiones estructurales comprobables. La probabilidad
de supervivencia a 90 dias fue menor en los pacientes con com-
plicaciones neuraldgicas mayores (72%) respecto de quienes pre-
sentaron complicaciones menoras (34%).

Conclusiones: las complicaciones neuroldgicas son frecuentes en
el periodo peritrasplante y las mayores posiblemente afecten la
sobrevida. En general, podrian hallarse vinculadas a la toxicidad
del régimen da acondicionamiento y a la enfermedad de injerto
contra huésped aguda o su tratamiento. A pesar de lo heterogénen
de la edad, diagnosticos y tipo de trasplantes, nuestros resultados
son similares a la escasa experiencia publicada.

EVALUACION INICIAL DE EFICACIA/TOXICIDAD
DE REGIMENES DE TRASPLANTE NO
MIELO-ABLATIVOS(TNMA),

Sarrantino M., Dulour G, Luchetta P, Bogosavich S., Medina S.,
Rizzo L., Longoni H., Altamirano E., Robinson A,

UTMO - Hospilal Naval,

Estudios pre-clinicos en perros han establecido que bajas dosis de
iradiacion corporal total (ICT) y nuevos prolocolos citostédticos
pueden ser exitosos regimenes condicionantes para transplantes
de progenitores hematopoyeicos(TPH) v que eslos procedimisntos
S& asocian con “engraftment” estable y efecto injerto contra T. A
continuacion exponemos nuestra expeariencia iniclal. Resultados de
nuestros 9114 pacientes evaluables tratades con THMA

“Engraftment inicial” 100%
Rechazo del "graft® { no fatal) 0%
EICH Aguda 6 / 9 pacienias
Martalidad asociada a Transplante: 3 /9 pacientes
Mortalidad por recaida: 2 / 9 paciantas
Mortalidad por EICH en RC: 2/ 9 pacientes

MNuastros protocolos de Acondicionamiento fuaron:

protocolo MN® de pacienles

Busulfan - Fludarabina - GAL B8

Radicterapia - Fludarabina 1

4 pacientes con LMC: 2 viven, 2 fallecides: 1 x EICH, &l otro x
Rechazo cardiaco va que se trataba de un TMO Mo Relacionade
familiar con Transplante cardiaco previo. 2 pacientas con LNH,
ambos fallecidos x fallo multiorganico y enfermedad resistents al
2% caso. 1 paciente con LLA fallecid x Enf. Activa; 1 paciente con
L. Hodgkin vive en remision con EICH Cr.; 1 paciente con Mieloma
Multiple fallecio en RC por severa EICH Aguda tardia. Concluimos
que debe continuarse la experiencia en grupos cooparativos del
GATMO con objeto de valorar eficacia y toxicidad en muestras con
mayor N¥ de pacientes.
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TRASPLANTE DE MEDULA OSEA (TMO) NO P 124
CON DEPLECION DE LINFOCITOS T

#LT) EN NINOS CON INMUNODEFICIENCIA COMBINADA
SEVERA (IDCS)

Bonoual M, Figuerca C, Oleastro M, Hossi J, del Pazo A, Danelidn
5 Zelazko M.

Sawicios de Hematologia/ Oneologfa, Inmunologia y Hemolerapia
Hespita! da Pediatria “Prof. Dr. JP Garrahan”, Buenos Aires.

Las IDCS son un grupo helerogéneo de desordenas inmunoldgicos
eon sevada mortalidad en el primer ano de vida. El TMO no idénti-
oo eon DIT es la terapéutica utilizada con més Irecuencia para la
eorrection de eslos defoctos hareditarios. Se presenta un andlisis
mewospectivo, desde julio de 1995 a diciembra de 2002, de 13 pa-
oentes (ptes) con IDCS (12 v, mediana de edad 7.3 m) que reci-
weron TMO no idéntico con DLT. Ocho ples tuvieron la variedad
LB+ mientras qua 5 ples la variedad LB-. En 6 de ellos se detec-
16 k2 mulacién de la cadena g comin. Doce ptes recibieron BCG al
macer, 3 luvieron una infeccion diseminada. Doce ptes (32 %) te-
man mas de 3 meses de edad pre-TMO. El réagiman condicionante
Mmuiian, ciclofosmida, GAL) se utilizd en 2 ples. Seis ples pre-
sentaron EICH aguda, 4 ptes EICH crdnica y 2 ptes un sindrome
inioproliferativa (SLF) por virus Epstein-Barr. Seis ptes fallecieron
idgtes por infecciones y 1pte por SLP). Sieta ptas lograron una
mccnstitucidn progresiva de la funcion de LT y 4 de ellos de la fun-
oonde LB A los 12 meses, |2 probabilidad de sobrevida estima-
da fue 519 {IC95%: 27%-74%). Los 7 ptes que sobrevivieron tie-
nen un Score de Lansky de ® 90.

En conclusidn, &l diagndstico tardio en la mayoria de los nifos de
esia sene, no permitio realizar el TMO antes de que se presenta-
& las complicaciones infecciosas severas. A pasar da los facta-
#es adversos, la probabilidad de sobrevida fue similar a la reporta-
da por centros europecs.

ENFERMEDAD DE INJERTOQ CONTRA HUESPED

P 125
POSTRANSFUSIONAL (GVHD-T) EN UN PACIENTE

BAJOTRATAMIENTO CON FLUDARABINA.

Sakamoto J. F; Venturini ©; Mariano R; Negri Aranguren P; Narbaitz
M; Giunta M.

SFervicio de Hematologia, Hospital San Martin, Farand. Entre Rios.

La GVHO-T es una rara y grave complicacion de la transfusion
sanguinea, siendo su mortalidad mayor del 90%. La misma con-
siste en una reaccion alloinmune de linfocitos T del donante contra
diterentes drganos y tejidos del receptor. Sa desarrolla en pacien-
tes que presentan inmuncdepresion primaria o secundarna severa.
Se presenta un paciente de 50 anos de edad, sexo masculing, con
diagndstico de enfermedad de Waldenstron en 2001, Recibe trata
miento inicial con Fludarabina (25 mg/m2/dia por 5 dias) comple-
tarddo cuatm ciclos con mala respuesta. Al dia +30 de QT del dlti-
mo ciclo sa internma por guandia por cuadro de neumonia aguda, fie-
bre y anemia sinlomatica (Hlo. 22%), se indica transfusion de 2 U
de GRS y antibloticoterapia EV. Evoluciona favorablemente. Rein-
gresa 15 dias luego del alta por alieracion del estado general, do-
lor aboominal en hipocondrio derecho, ictericia, ertema genaralizado
¥ fiebre. Se constata pancitopenia (biopsia de madula dsea con
aplasia medular severa), alteracidn de hepatograms vy
hepatomegalia. Se realiza diagnostico de GVHD-T ¥ se comienza
tratamiento con pulsos EV de 500 mgidia de Solumedral, soporte
ransfusional y antibidticos. El pacients ewnluciona desfavorablemen-
te v fallece en shock séptico al Tmo dia de la admisidn. Sa realiza
blopsla hepdtica post morten que evidencia hallazgos sugestivos de
GVHD aguda. Conclusian: En la actualidad no sa cuanta con un
Iralamiento eficaz para esta complicacion, sianda la iradiacion de
hemocompaonentes el mejor método preventivo; si bien en determi-
nadas situaciones clinicas la misma se realiza ampliaments | en
pacientes bajo tratamienta con andlogos de purinas suU Lso no estd
lan genaralirado

Nt DE CELULAS CD34+ INFUNDIDAS EN P 126
AUTOTRASPLANTE DE CELULAS

PROGENITORAS Y SU RELACION CON LA RECUPERACION
HEMATOPOYETICA POSTRASPLANTE

Oxtiz Corbella V., Lavarda M., Rizzt M. L., Tavella B, Girauda A,
Dubersarsky C., Arévalo M., Panero C., Jarchum G., “Yacci M
Servivio de Oncologia y Hemailolagia, Sanalorio Allendas, Cdrdoba,
Argentina. ‘Dpto. Estadistica y Demografia, UNC.

Tanto la calidad como la cantidad de células progenitoras obienidas , ya
sed de medula osea o da sangre periférica afeclan los resultados a cor-
Wy largo piaze del transplanie, al influir en recuperacidn hemataldgica
RHjclel injerto v al afectar ¢l indice de recaidas. Varios reporles han
mostrado una correlacidn enire el nimero células CFGU-GM y CD34+ y
o iempo de recuperacion gmnulecilica, asi como también plaquetaria.
El objelivo ue delerminar la relacidn existeanta antre el n? de células
C034+ y el tiempo de recuperacidn leucocilaria y plaguelaria
postransplanta audlogo de células progenitoras. Estudio retrospective en
el que seincluyeron 41 pacienles, 18(35,3%)mujeres, 23{64, 79% varones,
con enlermedades malignas hemaloldgicas y tumores sélidos, que rec-
hieron gquimioterapia en allas dosis y posterior rescate con ceélulas
progenitoras hematopoyéiicas, an nuestro servicio, desde encro 1998 a
abril 2003, Se delermind el grado de asociacion entre el n® de CDA344
nfundidas ¥ el n° de dias necesarios para aicanzar un contec absaluto
da neutrifiles =500 me? (M=500), =1000mn+ {N=1000).rctodo plaquelas=
20 000mm* {P=20.000), =50.000mm? (P=50.000) dias de antibidtico tera-
pia paranleral y requerimientos tranfusionalas. La velacidad de la RH, fue
mayor en aguellos pacientes gue recibieron una mayor cantidad de cély-
las D34+, tanto para el conteo absoluto de N800 (p<0,0001), N>1000
(p=<0,0001), P=20.000 (p<0,0001), P=50.000 (p<0,0001). No se abtuvie-
ron valeres signilicativos en el caso de los dias de anlibioticota-
mapialp=0,827), m de ias necesidades lranfusionales da gidbulos rojos
sedimentados(p<0,80) y de plaguetas (p<0,852), si bign en el andlisi §
sa ohserva una fendencla a una menor necesidad de estas a mayor can-
tdad de CD34+, Conclusion: A mayor n* de celulas CD34+ infundidas
menor tiempoe de recuperacion leucocilara y plaguetana postransplante
autdlogo de células progenitoras.

DISFUNCION HEPATICA EN PACIENTES P 127
SOMETIDOS A TRASPLANTE ALOGENICO DE

CELULAS PROGENITORAS HEMATOPOYETICAS (TCPH)
Mandez C, Malacalza J, Cocozzella D, Saba 5, Curciargllo J,
Cénapa C.

Unidad de Trasplante de Mddula Osea, CUCAIBA; Servicio de
Gaslroenterologia Hospital Rossi La Plala,

Objetivos: Establecer la prevalencia y etiologia de enfermedad he-
palica y su impacto sobre la mortalidad de pacientes sometidos a
TCPH. Material y método: Evaluacion retrospectiva de paciantas
qua recibieron TCPH entre Marza/95 v Diclembre/02. Fueron reco-
lectadas prusbas bioquimicas hepaticas (PBH) y eslalus seralagico
durante pre- y posl-TCPH, estratificando eslos datos en 3 perig-
dos (0 a 30, 21 a 100 ¥ 101 a 365 dias). Fueron utilizados los cri-
terios de Forbes para definir etiologia. Resultados: Fueron trasplan-
tados B2 pacientes, 73% mujeres y 27% hombres, con una edad
media 33.8 afos. Las enfermedades de base fueron: LMC 41.5%,
AMS 20.7%, LMA 15.9%, otras 21.8%. En la evaluacion pre-TCPH
se comproba: 34/82 FBH alterada, 3/82 Anti HBoE, 0/82 HBs Ag,
1/82 anti- HCV®. La avaluacion PBH alterads de 0 a 30: 69/82, de
31 a 100, 44 /70 de 101 a 365, S0V/E2. El 93.9% de los pacientes
mastraron alguna PBH alterada en ol primer afio post-TCPH. Las
causas de disfuncidn hepdlica fueron: EICH hepatico agudo 33/82
(40.2%), EICH hepalico cronico 13/82 (15.8%) sopsis /82 (7.39%),
toxicidad por drogas 5/82 (6%), VOD 3/82 (3.6%), hepalilis aguda
2/82 (2.4%), indeterminada 8/82 (9.7%) y recurrencla 2/82 (2.4%).
La mortalidad al afio fue 30/82 , B/82 (9.7%) talleciaron por falla
hepatica aguda. Mo fuercn halladas dilerencias significalivas en
incidencia de EICH hepdtico agudo, crénico y en mortalidad entre
pacientes con y sin PBH alterada previo al TCPH (p=0.056; p=0.058;
p=0.205). Conclusiones: El compromiso hepdtico as muy frecuente
en la poblacidn evaluada, siendo la causa mas frecuente el EICH
hepatico. La PBHA pre-TCPH no resultd ser lactor predisponente
parm el desarrollo de EICH hepéatico agudo y crdnico, ni demostrd
aumento en la frecusncia de mortalidad,
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COMPLICACIONES MAS FRECUENTES EN EL

USO DE CATETERES SEMIIMLANTABLES EN LA P 12s

UNIDAD DE TRASPLANTE DE MEDULA OSEA
Aguino M. Bravo, J. Rodriguez, C. Sperperaty
{UTMO) Hral. Garrahan

Intreduccldn: Para la practica de un trasplante de médula dsea
(T.M.CQ.) es preciso disponer de un catéter vanoso central (CV.C.)
que parmita la administracion de citostdticos, progenilores
hematopoyeticos, liguidos, antibiticoterapia, soports hemaotardpicos,
¥ nulricion parantaral, asl como obtencidn de muestras de
gangre.Objetivo: Detarminar las complicaciones mas frecusntes en
el uzo de catéteras semi-implantables en pacientes internados en
la Unidad de Trasplante de Médula Osea del Hospital Pedidtrico
“Prof. Dr. J. E Gamahan®. Material y método: Sa realizé un astu-
dio prospactive que abarco 37 meses desde el 1% de enero de 1999
hasta el 31 de enero del afo 2002 en una pablacidn 57 pacientes
somatidos a transplante de medula dsea, se analizaron las compli-
cacianes de 681 catéteres semi-implantables de doble v triple lumen
Cuyes calibres varian entre 5, 7, 8, y 10 French. Se confecciond
una ficha ospecifica para la recoleccion de datos denominada “Fi-
cha de Seguimiento de Catéter Semi-implantables”. Los datos se
cbluviercn a travas de la obsarvacidn diaria de los pacientes inter-
nados en la Unidad de Trasplante de Médula Osea, registros de En-
fermeria e Historias Clinicas. Resultado: Las complicaciones mas
frecuentes fueron infecciosas 34,4%, seguida por obstruccidn
21,3%, ruplura 11,4% y desplazamientos §,5%. Conclusidn: Se
detarmino que el nimaro de complicaciones infecciosas s similar
a la bibliografia consullada de olros centros. La mayaria da los
cateteres respondigron a la antibidticoterapia, evitando su remocidn,
Se considera que el % de rupltura y desplazamientos es bajo y no
esia relacionado a una causa especifica. Con respecto al porcen-
taje de los catéleres obstruldos, se observo que menos de la mi-
fad se permeabilizd con &l uso de Uroquinasa

EVALUACION DE QUIMERISMO ENTRASPLANTE | p 129
ALOGENICO DE MEDULA OSEA (TAMO) -

AMNALISIS DEVNTRS POR PCR EN SANGRE PERIFERICA (sp)
Saslavsky J, Basso A, Cozzi J, Detarsio E, Giardini J, Lein J,
Saporito G

CETRAMOR - ROSARIO - ARGENTINA

Los WNTRs (vanable number of tandem repeais) son sacuencias
repetitivas de bases de diferante tamafic an los distintos individuos,
que se encuentran en los centrémeros de los cromosomas (tam-
bign denominades microsatélites) ccupando locus dafinidos, con
grado variable de polimorfismeo, utilizados como marcadores
moleculares; identificados madianta PCR; parmitiendna reconocer si
la hematopoyesis pertenece al dador (guimerismo complelo (QC)
@ al receplor (recuperacion autdloga (RA) o a ambos (quimerismo
mixto (QM)). La presencia de OM se asocia con menor incidencia
de enfermedad injerto conlra huésped, mayor frecuencia de recai-
das ¥ rechazo. Se analizd al estado de quimerisma madiante VNTRs
amplificados par PCR sobre ADN gendmico aistado de sp, asi como
sU cinética de evolucidn, prandstico y tratamiento respective segin
astadio (QC-0M-RA) en 18 pacientes, sexa masculing: 11 v feme-
ning: 8, edad: 30,7 (3-56) anos, enfermedad de base: LMC 5, LA
5 HD 1, LNH 1, AAS 5, MM 1, Enfermedad neurometabdlica 1
receptor TAMO relacionado (HLA idéntico 15, no idéntico 1) v no
relacionado de sangre de corddn umbilical HLA no idéntico 3 pa-
cientes. Andlisis do VNTRSs: 18 pacientes presentaron QC, de los
cuales en 2 pacientes el OM no precedic la recaida (1:LNH:recaida
axtramadular: sin respuesta a la suspension INMUNOSUpresores
(inm) y 1:MM: recaida medular: suspension FK-808, OLI pos-tras-
plante, sin respuasta favorable, permaneciendo el resto en remision
completa hasta el dia de la fecha, y 3 pacientes presentaron
OM:2.LA: recaida: sin respuesia a [a suspensidn inm y
1:HD:recuperacidn QC luego del retira de drogas inm, luego recai-
da extramedular.

COMPLICACIONES NEUROLOGICAS POR P 130
CICLOSPORINA

Blanco M. Brioschi 8. Requejo A. Jaimovich G. Milovic V. Feldman L.
lctam, Busnos Airas

La ciclosporina A (Cza) es el principal agente Inmunosupresor
empleado para prevenir la enfermadad de injerto contra huésped
[GVHD).Uno de los efectos adversos que pueden presentar los
pacientes que recibon CsA es la neuroloxicidad. El objetivo de este
trahajo es mastrar nuestras observaciones sobre 52 pacientes(pls)
consecutivos evaluados entre oct, 1999 hasta mayo de 2003. Sa
reportan los hallazgos en 4 pts. Que presentaron signos v sinto-
mas de naurotoxicidad atribuible a CeA. Asociado a lesiones
hipodensas de cercbro en RMN, Sexo: 4/4 fem. Edad media de 11
ancs (8-14) Diagnastico: LMC(1), LLA (2), Ancmia Fanconi (AF) (1).
Todos fueron acondicionados con TBI + ciclofosfamida (Cy), excepta
AF gue recibio solo Cy. El 100% recibid profilaxis a GVHD con Csh,
teniendo un dosaje maedio de 330 ng/ml (107-425) al momento de
presentar la complicacion. Mag en sangre medio de  2.img/dl (1.7-
2.4). La neurotoxicidad se manifestd a los 26 dias promedio (18-
36) de iniciada la CsA, Los signos v sintomas atribuidos a toxici-
dad por CsA. fueron: 3/ convulsiones tonica-cldnica con relajacidn
de esfinteres en 2, sin hipertension al momento del episodio. Se
observo en las 24hs previas: 4/4 cefalea frontal no asociada a
hipertension, 4/4 hipartensién, 2/4 alteraciones visuales. La obser-
vacion de estas sintomas en 1 pt., determing la suspansion de GsA,
sin progresion neuroldgica. Ninguno tuvo secuslas pasteriores. La
RMM de contral mostraron mejoria a los 21 dias del episodio. Con-
clusiones: la toxicidad neurclogica por ciclosporing es una compli-
cacion dae baja frecuencia, cuyos signos y sintemas, en nuestra
experiencia ¢ observaron con 24hs de anterioridad (celalea fron-
tal, hipartension, trastornos visuales) con 1o gue concluimos que la
observacion, 1os controles y registros oportunos de enfermeria
pueden adverlir la posibilidad de dichas complicaciones, realizar
cuidados y controles minuciosos nos ayudaran a estar prevenidos
frente a una crisis convulsiva y Sus consecuencias

TABAQUISMO COMO CAUSA DE NEUTROFILIA | P 131
CRONICA LEVE.

Stemmelin GA; Sellecasi M; Shanley C; Ceresstto J; Rabinovich
0; Gutierrez M; Mendizabal G; Dotl C; Schamun A; Duboseg C;
Bullorsky EQ.

Htal. Briténico de Bs As. Argeniina.

Lax newdrofiia cronica leve es causa frecuente de consuita y en ol 70% da los casos
no 65 identificoble su efivlogia. Objetivo: determinar 51 ol fabaquismo crénico
pueds ser causa og leucociiosis con neutrofilia &n lumadores sin enlyrmedad
pulmonar asociada sintomadtica. Materlal y métodos: S encuasiaron 300 donan-
las congiecutivos de sangre, elaborando vn complets histonal del hiabio de fu-
mar, in civso die leniero. Previo & la donacidn se efectud un hemagrama por coullar,
Se definid leucocitasis al rio. de leucocios superior 3 11 & 108/L y noutrafifia al
rio. de neulrdfilos mayor a 7.7 x 1080, Los dalos son exprésados an meadia + 1
D5, Los 1881 estadisticos uliizades fueron: | do studant no apareado, Ghi cua-
drada y correlacion de Pearson. Se aceptd como diferancia estadishicamanta sig-
nilicabiva una p « 0.01, Resultados: Se esludiarcn 185 (65%) hombres y 105
(35%) mujeres (n=300). Edad 35.5 afos (18-69). 165300 (35%) fumaban o ha- |
bian lurmado; 147185 (8.4%) no fumaban al momenio de fa encueesta y solo 2 da
aslos Bevaban mads de 1 afo de suspensidn del hdbite. El tiermpo de tabagquismo
fue 16.4 afos +10.8 y la cantidad estimada de cigamillos tatales lumados, calou
lady seguin el consumo rederido en las diferenles olapas de la vida, fue 1.28 x
106 cigarrillas + 1.21 x 105. En la siguiente tabla 58 comparn resultados entre
tumadonis [aclualos o pasados) y no fumadones.

Grupd Fumador Grupo Mo Fumaddr [

n: 185 n 135 (-t}

Laucocitos x 108L B8+ 21 BH+13 <0 001

Mautrdfilos « 108/L 57 +18 3489 + 1.0 «0.00
Hig 459 3.7 452 + A8 NS
Flaguetas x 108L 207 + 48T 2084 + 458 M2

Presentaron leucocitosis 371165 (22.4%) de los lumadores v 3135 (2.2%) de
Ios no fumadores ( p < 0.001) y neutrafika 18185 (11.5%) da los fumadores y
2/135 (1.5%) de los no fumadores | p < 0.001) Ningon donante sweperd los 20 %
10970 leucocitos. Se demastrd una cormelacién directa entre ol nl de cigarrillos
furnados v &l rio. de lucocitos v neutrdfiles (r 2 g 0.0%, r 24 p 0.002, rospec-
tivamente). Discusidn: el labaguisme crdnico alecta e mavimienta ciliar, inkise
Ia funciin de los macrifagos alveolares y prodece hiperplasia de fas glindulas
Mucosecrelantas, todo eslo leva al atrapamianio de secrecion mutosa guw fir
nalments preésenta colonizacidn bacleriana. La noutrofilia prosente an los fuma-
dores cronicos resultana de una respuesta hisoldgica normal, ante un foco in-
feccioso potencial. En conclusidn, entendamas que debernia consaderarse &l ta-
baguisme un factor frecuents da lsucocitosis y neutrofilias wes
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SINDROME DE CHEDIAK-HIGASHI. EvoLucion | p 132 | [ LNFociTosis aguDa BENIGNA. P 133
DE UNA FAMILIA COMPROMETIDA. Dra Cédola MA, Fynn, A Morcillo, MM, Redriguez, G.

Cabml Castalld, C; Padrini, C.
Hospital Juan Pablo - Corrientes.

Objetivos: Presentar & una familia con Sindrome de Che-diak-
Hegashi (SCH} en hermanos consanguineos, v la respuesta en fase
acelerada al mismao tratamients con quimioterapia (QMT). Analisis
Basado en el axamen clinico hematologico, laboratario, puncidn de
mexdula ésea (PMO), ecografia de abdomen. De 7 hermanos, 4 fue-
mon afeclados de SCH Signos comunes: pancilopania, fisbre,
poliadenopatias, hepaloesplenomegalia, albinismo parcial, didtesis
hemorragica, granulos gigantes en la serie misloide en MO y san-
gre periférica, y desnutricidn, Tres de ellos recibieron tratamiento
con OMT. Paciente N®1. Sexo femenino. Edad 12 afios. Ingresa
grave, con lrismus, rigidez generalizada, albinismo parcial y sinto-
mas comunes. Fallece a las 8 hs de su Ingreso. Pacienle N'2: Sexo
masculino. Edad 6 afios y 5 meses. Ingresa en mal estado gena-
®l, febril, en fase acelerada, con anemia grave (Hb 4gri)
wombocilopenia, neutropenia. Faringoamigdalitis con membrana;
gngivorragia. Tratamiento(Tral.) AntibidticolATB) ; 2 ciclos de QMT,
Blopdsido 150 mg/m2 (3 dias) y Metilprednisolona 6 mg 1,6 mg/
kid (14 dias)y hemodarivados. Presentd mejoria clinica y
hematoldgica Paciente N°3: Sexo masculing. Edad 9 afios. Ingresa
con picdermitis, hepatoesplenomegalia. Fondo de ojo: hiperpig-
mentacidn retinocorcidal en ambos cjos. A los 16 y 18 meses rein-
gresa, con foco amigdaling, en fase acelerada, y sintomas comu-
mes Pancitopenia. Hemocultivo: Proteus mirabilis (+). Trat ATB y
QMT. Con buena respuesta an la primera reinternacion y mala an
I segunda. Fallece a los 2 afos del diagndstico, Paciente N°4 in-
gresa con sepsis, en fase acelerada. Mala respuesta trat. Fallece
a los 21 dias da =u ingreso al Hospital,

Conclusidn: Es de fundamental importancia en fase acelerada del
SCH un sostén clinico adecuado. La OMT parecaria ser baneficio-
=a en algunos casos.

San Lucas. Neuguén

Nifio de 11 meses de edad,11 kg de peso, con sindrome febyil, por
Neumopatia, que ingresa en regular estado,general, palidezde piel
¥ muccsas. Hapatoasplanomegalia, con poliadenopatias en cuello
y axilas. Auscullacion pulmonar con disminucidn de la entrada de
aire basal derecha. Rx de tdrax con discrato ensanchamienio
mediastinal, con radiopacidad de base derecha, compatible con
MNeumonia de Idbulo Infarior derecho. Laboratorio con Leucocitosis
de 77.0x10.3/ul de GB,90% linfocitos, con elementos compatibles
con blastos L1 y elementos linforonocitarios irrtados.. Sere roja con
discrela anemia, plaquatas normales. LOH muy elevada(=~2000).5a
policultiva y medica con Ampicilina EV. A las 12 hs, presenta un
hemograma con incremento de leucocitos a 110.0 x10.3/ul .con
persistencia de linfocitosis,con blastos y elemantos vacuclados
linfomonocitarios. Se realiza control de MO observandose un
Medulograma normal Lainmunomarcacion por ciltometria de flujo
descarta proliferacion clonal. Sa concluye corresponde a una
Linfocitosis Aguda benigna.

El nifio completa Tto ATB, comenzando a descender laucocios pro-
gresivamente. Al mes persiste HMG con polo de Bazo Serologia
EBV.CMV, Influenza, Parainfluenza HIV, negativas. Adenovirus po-
Sitiva,

Comentarios: Descripta como la enfermedad de Carl Smilh, la
linfocitesis agude beningna es secundaria a enf. viralesla mayaria
por Adenovirus u atro virus linfotrdpicos.Se observa 80%de formas
asintomdticas .con20% restants con estados febriles, con impor-
tante astenia, rincfaringitis, neumopalias o Sindromes diarreicos,
Se observa lsucocitosis de hasta 50x10.3/ul .

El medulograma es finalments el que permite descartar Leucosis

MECROSIS FOCAL DE MEDULA OSEA (M.0.)

2 34
ASOCIADA A DIPIRONA, QUE SE EXPRESO i,

CON NEUTROPENIA SEVERAY LDH AUMENTADA.

Pujoi M, Calmet R, Anaya L, Avagnina A, Pisareveki A, Rojas F,
Petrucci E, Calahonra R, Tapia K. {colaboradora)

Hospital da Clinicas “José de San Martin®, Capital Federal.

| Objetivo: Presentar un pacients (pte.) con severa neutropenia aso-
| e=da a dipirona (2do. episodio). El estudio anatomopaltoldgico (A.R)
mosirG una necrosis de MO. El laboratorio detectd niveles muy els-
wdos de LDH (x10).

Materiales y métodos: Pte. oriundo de Rio Negro dervado por
neutropenia severa y fiebre. Hace 2 afios episodio de neutropenia
asociado a dipirona. Al ingreso neutropenia severa v LDH de 3174.
B medulograma: buena celularidad con frena madurativo de la
progenia mieloide y conservacidn de las demas. Bl cultvo de MO
crecimiento normal que se inhibié con el agregado del suero
ple. y dipirana. El cocultivo fue normal. El relevamiento bacteriolG-
gico: negativo. La AP de M.O.: buena celularidad con dreas de
necrosis. Inicid tratamiento con G-CSF, racuperdndo el nimene de
neulrdlilos y descendiendo los niveles de LDH. Busna evolucién por
o que fue dado de alta.

Comentarlos: La necrosis de M.O. es un hallazgo inusual v reco-
noce varias causas (infiltracion neopldsica, radioterapia,
colagenopatias, enfermedades hematoldgicas neopldsicas, sepsis,
eic. ). Era un hallazgo de necropsia, donde las dreas de M.O. estu-
dedas eran amplias y en individuos con enfermedades necplasicas
en estadios lerminales. La necrosis de M.O. asociada a mecanis-
mos coma la agranulocitasis por dipirona es excepcional (revisado
en los Ullimos 5 afios de literatura no estd citado). Encontrar un
auments de LDH, en casos de neutropenias unicas asociadas a
medicamentos no oncolégices, es un hecho a tener en cuenta para
sospecharla.

ANOMALIA DE MAY-HEGGLIN/SEBASTIAN P 135
{MHA/SBS): PRESENTACION DE UNA FAMILIA.

Donato H, D'Antonio C, Crisp R, Rapetti C, Boffi A, Schvartzman
G., Vizcarglenaga M.
Bugnos Arres.

Se presenta una familia con cuatro miembros afectados por MHA/
SB5. GG consulta a los 18 meses de edad por presentar algunos
hematomas durante los Gltimos 3 meses. Nacida por cesdrea, sin
anlecedentes patoldgicos. Examen fisico normal. El hemagrama
revela: Hto 36%,; Hb 11,9 g/dl; Leucocitos 8,3 x109/ (74% N),
observandose cuerpos de inclusién basdfilos en neutréfilos v en
aislados monocitos; Plaguetas 210 x1081, todas macro y
megaplaquetas. Se realiza estudio familiar, Madre: sin antecedan-
tes, su hemograma es normal. Padre: refiere hematomas esponta-
neos durante su infancia; el hemograma presenta los mismos ha-
Hazgos que la paciente. Dos hermanos (de otra madre), EG de 16
anos y MG de 11 afos, padecen aislados episodios de
trombocitopenia desde hace anos. EG presentd a los 5 afios una
epistaxis severa. MG prasentd epistaxis leves a repeticion. Actual-
mente asintomaticos, sus hemogramas revelan hallazgos similares
a los de la paciente, con plaguetas de 120 x108/ y 90 x108/1, res-

La MHA/SBS, asi como sl Sindrome de Fletchner, pertenacen a un
raro grupo de enfermedades causadas por mutacion dal gen MYHS,
da transmision autosomica dominante, y caraclerizadas por la pra-
sencia de plaguetas gigantes, trombocitopenia e inclusiones
citoplasmaticas caracterislicas en granulocitos y monaocitos. Pue-
den acompanarse o no de hipoacusia, cataratas y/o afectacion re-
nal. Los cuerpos de inclusion resultan de una distribucién no ho-
mogenaa da la protelina Miosina 1A no muscular alterada. Con
tincion de May Grinwald-Giemsa se visualizan como inclusiones
azul-celeste en la perileria del citoplasma, presentando algunas
diferencias de tamafio, forma y caracteristicas tintoriales entre MHA
¥ SBS. La microscopia electranica permite diferenclar los sindromes
mediante sus detalles ultraestruciurales.
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MASTOCITOSIS SISTEMICA (MS). PRESENTACION | P 134
DE DOS CASOS

Dres Paz A, Fassi D, Caffaro M, Saracut D, Wenraiter M, Barrera
L, Garcia H*, Barcala V*, Baialardo E*", Benasayag 5°°, Leberszisin
G, lastrabner M.

Servicio de Hemalologia da "OSECAC”, Citomlab* y CEG**,

La MS es una patologia clonal causada por una mutacidn genética
en C-Kit, que conlleva a un deficit funcional, entre otros, de la Tirosin
Kinasa. Es una entidad caracterizada por su gran helerogeneidad
clinfca y prondslica. Caso 1: Paciants masculing de 31 afios oriun-
da de Brasil, portador de Urticaria Pigmenlosa desde los 17 afios.
Antecedentes Clinicos: dos eplsodios de Shock anafildctico, rubar
y congestion facial (lushing) de pocos minulos que resolvieron con
corficoides. Habitual gingivorragia y sangrado hemorroidal. Lesio-
nas maculopapulosas hipercromaticas en tronco y extremidades.
Prurito rebelde y sindrome dcido-sensilivo. Anemia farropénica sin
evidencia de sangrado digestivo ni mala absorcion. Medulograma:
Infiltracian del 23% por células Mastociticas con aumento de
aosindfilos v plasmocitos. Biopsia de Meédula Osea: Acumulos de
Maslocitos, Azul de toluidina +++; Peroxidasas +/-, incremento de
fibras de reticulina. Inmunofenctipo: 16% de células: CD2+, CD25+,
CD117+ y CO71-. Citogenético: 46XY. Medicado con antihistami-
nicos anti H1 y H2. Caso 2 : Mujer de 56 afos con lesiones cutd-
neas maculopapulosas hipercromélicas en tronco. Prurito y
hematomas faciles. Microftalmia. Sin adenopatias ni visceromegalia.
Biopsia de piel: infiltracion por Mastocitos. Blopsia de Médula Osea;
Celularidad conservada (45%), acimulos de mastocitosis con gra-
nulos metacromaticos Giemsa + de distribucion perivascular, ais-
lado aumento de eosindfilos e histiocitos. Laboratorio: anemia
normacitica normogrdmica, leucopenia con discreto aumento de
eosindfilos, coagulograma normal. Comentario; ambos pacienles,
segun clasificacion WHO, serian portadores de MS Indolenta.
ensindfilos, coagulograma normal,

Comentario: ambos pacientes, segin clasificacién WHO, serian
portadores de MS Indolente.

LEUCOPENIA COMO MOTIVO DE CONSULTAEN | P 137
UN CENTRO DE ATENCION PRIMARIA

Dres Fassi D, laslrebner M, Caffaro M, Paz A, Saracut D, Wenraiter
M, Barrera L, Marquart L, Morend |, Lebersztein G, De Luca M,
Sarvicio da Hamatologia de OSECAC,

La lsucopenia como Onica alteracidn del hemograma s un motivo
Trecuente de consulta. Se describieron |as caractaristicas clinicas
y hematologicas de pacientes gue consullaron por leucopania.
Durante un periodo de 75 dias, concurrieron 1284 pacientes de los
cuales 5,9% presentaron leucopenia (=4000/mm?). Se analizaron
40 pacientes y 5¢ recavaron datos como edad, sexo, patologia de
base, marcadores inmunoldgicos, serologias virales, medicamen-
1os, puncion aspiracion de médula dsea [PAMO), primer recuento
da leucacitos y neutrdfilos, nimero de infecciones vy etiologias arri-
badas. Resultados: |a edad promedio fue 55 afios; pacientes feme-
ninos 85 % (35), masculinos 15% (5). El 87.5% presentaron pato-
lagias previas: 8 hipotircidismo, 2 estados epiléplicos, 4
hipertiroidismo, 4 cuadros alérgicos, 6 osteoporosis y 1 cdncer de
endometrio. 5 marcadores inmunoldgicos fueron positivos (un FAN,
un anti DMA, un antiparoxidasa tircidea y dos antitireglobulina). 4
serolegias virales positivas: 2 mononuclecsis infecciosas, 1 hepa-
titis C y 1 VIH. 2 pacientes estaban medicados con drogas cau-
sanles de leucopenia (alendronain, sinvastatina y difenlihidantaina).
El promedio de leucocitos fue 3115/mm3 vy de segmentados 47%.
Se describieron 12 pacientes con infecciones leves. 7118 PAMO
informaron: 1 mieloma, 2 mialodisplasias y 4 hipoplasias misloides,
En &l 35% de los pacientes se anibd a un diagndstico final. Discu-
sion;: la leucopenia fue un motivo de consulta frecuents, predomind
en el sexo femenina. La mayoria de los pacientes quedaron sin diag-
nastico atioldgico y no se describieron infecciones que comprome-
liesen la vida.

MICOSIS INVASIVAS PULMONARES EN NINOS P 138
CON NEOPLASIAS HEMATOLOGICAS.,

Fernandez A, Schuttenberg V, Cugllo F, Formisano 8, Cosla A,
Gomez 5., Fynn A,
Hospital de Niffos de La Plala

De 01/01 a 12/02 ingresaron al Servicio de Hematologia 104 pa-
cientas (ptas.) con neoplasias hematoldgicas. Ocho ples { 2 LMA,
3 LLA alto riesgo, 2 LLA riesgo intermedio y 1 linfoma secundario
a inmunodeficiencia primaria) presentaron micosis profundas
pulmonares durante periodos de neutropenia, un pte presentd ade-
mds localizacidn esofdgica. Luego de induccidn: LLA 2, induccldn
LMA 2, Protocolo 11 1, RA1 1, HAM 2, sin recibir quimioterapia 1.
El diagndstico se hizo por biopsia pulmonar 2 ples., necropsia 2
ptes., cultivo 1 pte, antigenemia y cultivo 2 ples y antigenemia 1pte.
Se aislo: Azperginus fumigatus 6 ptes, aspergillus fumigatus vy
mucormicosis 1 pte, y seudosporium apiosparmum 1 pte, Los pe-
riodos de neutropenia variaron de 7 a 60 dias con una mediana de
17 dias. Todos presentaron fiebre y sintomatologia pulmaonar, re-
cibieron antibidticos de amplic espectro y  Anfolericina B (DA 6
my/kg a 40 mg'kg) entre el 5to y 7mo dias de neutropenia febril,
La TAC pulmenar de alta resclucion sa realizé ain con R pulmonar
normal anta la persistencia de fiebre en 6 ptes. En 2 ples no se
realizé TAC y el diagndstico fue por necropsia. Cinco pacientes
parmanscen vivos; continuaron con su tratamiento anlineoplédsico
con cobertura de Anfotericina e raconazol en los periodos de
neutropenia. A 2 ptes se les realizd lobectomia pulmonar, resualio
el episodio de neutropenia. Tres pacientes fallecieron -incluyendo
la paciente con linfoma secundario a inmunodeficiencia primaria-
en nautropenia y recibiendo tratamiento antimicdtico. Conclusion:
las micosis profundas pulmonares deben ser sospechadas en pa-
cientes neutropénicos, siendo la TAC de alta resclucidn una herra-
mienta fundamental para el diagndstico precoz. El tratamiento opar-
tuno con anlimicolicos y la recuperacién de la neutropenia permi-
tan limitar la infeccidn.

INFECCION POR CITOMEGALOVIRUS (CMV) ¥ P 139
LEUCEMIA MIELOBLASTICA AGUDA (LMA)

Saporito G., Basso A, Cozzi J., Delarsio E., Giardini J., Lein J.,
Saslavsky J.
CETRAMORA - ROSARIO - ARGENTINA

Paciente de 43 afios que refiere anemia de un afio de evolugion sin olro
antecedents de jerarquia. Ingresa con cuadro de hipoplasia medular, la
blapsia madula (BM) v la marcacidn por citometria de flujo demuesira
LMA M2, por ke que no pudo realizarse citogenédtica. Se hace biologia
molecular qua demuestra que los factores prondsticos de riesgo stan-
dard son negalives. Realiza induccidn con cilarabing 200 mg/m2/dia e
idarrubicina, obleniéndose el dia +21 posl-guimioteriapia (q1) aplasia
medular con 80% blaslos, el dia +60 post-(gl) ¢ conslala remisién
completa (RC) por BM. Realiza consclidacidn con megadosis de
citarabina y mitoxantrona, persistiendo en RC, ohtenigéndose por aldne-
515 post-aplasia medular stem cells de sangre perilérica. Reingrasa por
fiebre, esplenomegalia, leucopenia, plaguelopenia, anemia y LOH ele-
vada; PCAR CMV DNA en sangre periiérica (sp) + 5000 coplas gendmicas
{cgyml, tralamiento con Ganciclovir (GCV) EV % 21 dias, evolucion la-
vorable CD4+108 ul, CD18+1/ul, 1gG B5 mg/idl, se agregd Gamaglobulina
EV polivalente. En material de aféresis recolectado se obliene PCR CMV
DNA + 7000 co/ml. Se realiza Harvesl de Médula Osca PCR CMV DNA
{-). Reingresa para TAMO, régimen condicionante BUCYVp1&, presan-
tando CMV durante la adminislracion del cicdlo quimiclerapics, PCR CMV
DMNA 2000 cgimi, tratamiento satisfactorio con GCV EV, El dia +21 post-
TAMO se conslala anemia, leucopenia, plaquatopenia, PCR CMV DNA
+3000 cg/ml. Se inicia tratamiento con Foscarnel EV. Durante la fase
de manlenimiento presenta recidiva infaccién por CMV PCR +5000 cg/f
mi, s& rota a GCV dada la recuperacion hemalolbgica, evelucion favo-
rable CD4+28/ul. Se frata ademds, con Gamaglobulinag EV polivalente
por hipogamaglobulinemia sevara (<400 mgfdl). El dia +114 post-TAMD
presenta leucopenia, plaguelopenia, fiebre, esplenomegalia, nueva
reaclivacion CMV, PCR +5000 cgiml, tratamiento con GGV EV, con res-
puesta satisfactona. Actualmente cursando dia +144 post-TAMO sin
evidencia de infeccién viral. Mativa esta presentacion la inusual aso-
ciacion de CMV en paciente portador de LMA,
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SXFERIENCIA Y COMPLICACIONES CON ACCESOS | P 140
WENOSOS CENTRALES DE LARGA PERMANENCIA

‘Susias 5. Bacigalup Vértiz, G.E.; Albe, 5.0.; Canepa, C.O,
Siesad de Transplante de Médula Csea (CUCAIBA,) y Servi-
&% %= Cirugia General de H.L.G.A. Prof. Dr. R. Rossi - La Plata,
o= g Bs. As,

‘O=petivo: Analizar nuestra experiencia on la colocacin de catéterss
=% \erga permanencia en pacientes que requieren acceso venoso
S=cuente y prolongado. Mostrar el uso de la vena yugular externa
S50 ecceso seqguro y con baja incidencia de complicacicnes. In-
‘F=duccion: El uso de catéteres de larga permanencia os impres-
==aible para el tratamiento de enfermedades hematoldgicas,
Sncoicgicas o no, permifiendo la administracian de hemoterépicos,
Sosien hemoterapéutico, control del estado hematolégice, nutricidn
sarentaral, procedimiantos de afédresis e infusidn de células
Srogenitoras hematopoyéticas, brindando confort al pacients ¥ &vi-
“=ndo reiteradas venopunturas. Disefo: Estudio retrospective Po-
Sfacian: Fueron evaluados 713 pacientes, de los cuales 418 pra-
S&ntaban rombocitopenia. Método: Fué analizada la colocacion de
200 cataleres por corvicolomia lateral fransversa en 713 paclen-
=5 enire 9/83 y 6/03, 686 fueron semiimplantables y 114
#=clantables. El acceso venoso fué la yugular externa en 569 ca-
802, 1a celalica en 111, la yugular interna en 84 | la subclavia en
3=y en un s0lo caso la safena y la femoral. Resultados: No hubo
somplicaciones en 685 Implantes (B5,58%). En los 115 restanles
114.42%) se comprobd: infeccidn en 46 casos (5,75%), mala posi-
=N en 27 (3,4%), hematoma en 25 (3,13%), obstruccidn en 9
11.13%), fracasos en 5 (0,63%) , neumotdrax en 2 (0,25%) y ha-
Soragia externa en 1caso (0,13%). Conclusiones: Los resulta-
== obtenidos con la diseccidn de la vena yugular externa, ¥ la po-
So0dad de acceso a olros lroncos venosas cervicales (yugular in-
=3, subclavia o cervical fransversa) por la misma incisidn, hace
secomendable la aplicacion de la tactica empleada, quedando de-
=estrada su seguridad por el bajo porcentaja de complicaciones
oetenidos en nuestra expariencia,

ABDOMEN AGUDO QUIRURGICO EN P 141
NEOPLASIAS HEMATOLOGICAS.

Cuslio M.F, Costa A, Formisano S., Schuttemberg V, Ferndndez R,
Gémez S, Martinez M, Alba L, Ferrere E, Fynn A, Armenddriz H.
Servicio de Hematologia Hospital SM Ludovica, La Plata

Objetivo: Evaluar la frecuencia y evolucién del abdomen agudo
quirdrgico (AAQ) en nuestro centro. Material y Métodos: Entre
enero de 1998 y diciembre de 2002 ingresaron 316 pacientes {ptes)
con necplasias hemaloldgicas, B ptes (2,5%) presentaron AAQ.
Leucemia linfoblastica aguda (LLA) 4 ptes. Leucemia Misloide Agu-
da (LMA) 4 ptes. Se encontraban en inducclén 5 ptes.. blogue RA
T pie, intensificacion 1 pte., mantenimiento para LMA 1 pte. Media-
na de adad 10 a.). r de edad Ba-15a. Neutropenia (< 500 M)
&8 ptes. Aspecto clinico: Dolor abdominal con focalizacion en fosa
lliaca derecha 8/8 ptes. fiebre 8/8 ptes. Antecedente de diarrea 5/8
pies Vomitos 5/8 ptes. Blumberg positivo 2/8 ptes. Métodos com-
plementarios: Rx patoldgica en 7/7 ptes., Ecografia en 6, patold-
gica en 3 ptes. Aislamiento L . 5/8 pte.: 1 pseudomona,
2 klsbsiella, 1 fusarium, 1 CM\V. Diagnéstico quirdrgico: Apen-
dicitis: congesliva 3 ples., gangrenosa 2 ples., flemosas 1 ple.
Descriptivo: Asas distendidas vinosas a predominio yeyunal, Ab-
domen Agudo perforado: 2 ptes (1 en la segunda intervencidn),
Tiampo de evolucidon desde la aparicién de los sintomas hasta al
alta quirdrgica, mediana 22 dias 4 7 a 70 d. Resultados: La fra-
cuencia de intervenciones abdominales fue de 2,5% en el pariodo
eévaluado, no hubo mortalidad relacionada al procedimianto 6/8 pa-
cientes viven, Conclusiones: El diagndstico precoz, basado en al
dolor abdominal y los métodos complementarios permiten
|erarquizar al pacienta quirirgico y tomar conducta en el momento
adecuado.

COMPROMISO TUBERCULOSOTESTICULAREN | P 142
PACIENTE CON ENFERMEDAD DE HODGKIN,

Cinigliano, A.; Yablonovsky, R.; Maneyro, A.; Saldaria, A.: Seria, M.
Sospital Municipal J. M. Penna. Ciudad de Buanas Aires.

2 Tuberculosis (TBC) &5 una de las asociaciones morbosas infec-
=wosas mas frecuentes de la enfermedad de Hodgkin en nuestro
medio, siendo lo mas comin Ia reactivacién de foco pulmonar pre-
axistente.

& comunica un vardn de 49 afios, que consulta por masa en les-
Sculo derecho y lesién cutdnea supurada en regién frontal. Tisne
£omo antecedentes: Enfermedad de Hodgkin estadio IV con com-
eromiso medular y hepdtico, que habia recibido dos ciclos de ABVD
¥ suspendido por decision prapia, no regresando a la consulta por
= meses. Probable TBC en la infancia, Al examen [isico no prasaen-
%5 otros hallazgos significativos. Tenia serclogia negativa para HIV,
2 Ecografia testicular mostré una masa heterogénea compatibis
£on Tumor testicular. La TAC evidencid: opacidad heterogénea en
Wbulos superiores de ambos pulmones, ensanchamiento
mediastinal, hepatoesplenomagalia, adenomegalias retroperitonea-
‘&5 @ inguinales bilaterales e imagen hipodensa en musculo Peoas
Serecho. La Biopsia 6sea no mostrd infiliracién por enfermedad de
Hodgkin,

32 le efectud orquiectomia derecha vy biopsia de la lesidn cutdnea.
=) estudio histolégico y el cultive de testiculo y de la piel confirma-
ron TBC. El paciente recibid tratamiento antituberculoso, logrando
majoria elinica. En la TAC luego de 3 meses de tralamiento no se
coservaron lesiones pleuropulmonares activas, el higado era de
amafio y aspeclo normales, con ausencia do adenomegalias
fetroperiloneales, lliacas ni inguinales y ligera esplenomegalia.

£l interés de esta presentacion se basa en @l raro compromiso
s=sticular comoe manifestacion iniclal de TBC diseminada en un pa-
=ente con enfermedad de Hodgkin previa, que obliga al diagndsti-
20 diferencial hisioldgico con la progresicn o recurrencia de dicha
neoplasia.

ANEMIA HEMOLITICA DE ORIGEN INFECCIOS0:

PALUDISMO. i1as

Elena G; Lavergne M; Veber, S: Kohan R,
Unidad de Hamalologia Hosp. P de Elizalde. Buenos Aires,

El Paludismo, cuya frecuencia no era relevante en paises no tropi-
cales como el nuesiro, requiene consideracion en la actualidad dada
la verificacidn de casos imperlados relacionados con los movimien-
1os migratorios. Reportamos 2 nifios.

Paciente 1: Nific de 4 afos de ofigen boliviano, radicado en el
conurbano bonaerense, consultd por sindrome febril, iclaricia y
hepatoesplenomegalia de 5 y B8 cm del reborde costal respec-
tivamente de 10 dias de evolucidn. Presentd ademds palidez de piel
y mucosas, dolor abdominal y de miembros inferiores intermitente.
Hematocrito: 20%, hemoglobina 6.6 g/dl, leucocitos y [drmula nor-
males. reticulocitos 13%, Coombs directa + débil. Morfalegia
efitrocitaria aniso y poiquilocitosis, policromatofilia, presencla de
SlEMEntss con parasitos intracelulares. Consultado el
Institito Maloran diagnosticd Paludismo por Plasmodium vivax,
Reinterrogado el paciente se evidencio que habia viajado a Bolivia
&l mes previo al comienzo de los sinlomas. Realizd tratamiento con
antipalidicos (Cloroquina) con evolucidn favorable.

Paciente 2: Vardn de 14 afios procedents del Paraguay con sindro-
me febril de 15 dias de evolucion. Al examen fisico: hipertermia,
palidez de piel y mucosas y hepatoesplencmegalia leve (2 cm y polo
respectivaments). Hamatocrito25%, hemoglobina: 8.8 g/dl,
leucccitos, fdrmula vy plaquetas nor-males, reticulocitos: 4.5%,
Anisocilosis, macrocilosis y parasitos intracelulares que el Institu-
to Malbran caracterizd como Plasmodium vivax, El tratamiento y
avaolucion fue igual al caso antarior,

Conclusion: las anemias hemoliticas de eliclogia infecciosa reco-
nocen multiples agentes. En el caso del Paludismo considerar que
&s andémico en el norte de nuestro pais y limitrofas. La anemia
que produce es de fisiopatologia multifactarial,
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TRATAMIENTO MULTIPLEY PRECOZ EN P 144
MUCORMICOSIS BAJO NEUTROPENIA,

Cobos M., Bitar N., Sztern D., Agostinelli B., Napal J., Bordone J.,
Milone J.
ITMQ. Instituto de Traplante de Médula Osea. La Flata

Introduceion: Las infecciones micsticas represantan uno de los
mas sarios prablamas en el manejo del huésped neutropénico. Dada
la dificultad en el diagnéstico temprano se retrasa el inicio de una
terapéutica adecuada lo cual explica |a alta morbimortalidad.,
Objetivo: Presentamos un caso de infeccidn nasal por Rhizopus
SpPp. ¥ su manejo durants neutropania.

Caso clinico: Paciente de sexo masculino de 25 afnos de edad con
diagndstico de LMA. Realiza guimioterapia de induccidn con
Citarabina 200 mg/m* dias 1-7 + Mitoxantrona 12 mg/m? dias 1-
3. El dia 413 presenta dolor nasal y cambio de coloracién de una
lesion preaxistenta en narina izquierda. Examen direclo: presencia
de elementos micdticos, Inicia tratamiento con Anfolericina B 1.5
ma/kg/dia. El desarrollo de necrosis motiva 2 resecciones
guirirgica.Complata tratamienta con Anfotericina liposomal 18,800
0. Reciba quimioterapia de consolidacion con Citarabina 2 g/m? of
12 hs. dias 1-3 + Mitoxantrona 12 mg/m® dias 4 y 5. Duranta los
periodos de neutropenia se efectuaron transfusiones diarias de
granulocitos. Actualmente solo presenta lesion cicatrizal de tercio
inferior de ala nasal y tercio superior de labio superior izquierdos.
Discusién: Las Mucormicosis se encuentra representada por di-
VErsos géneros micoticos del cual Rhizopus es el mds frecuante,
Pravaca infecciones respiratorias por inhalacion y con menor fre-
cuencia asienla en lesiones preexistentes como an el caso presen-
tado. Es de rdpida diseminacion local por compromiso vascular, El
prandstico bajo neutropenia es pobre. La buena evolucian y minl-
ma secusla cbedecid a un rdpido inicio del antimicdtico, temprana
reseccidn y aporte de granulocitos.

DIAGNOSTICO DE MICROFILAREMIA. A

PROPOSITO DE UN CASO. P 145

Kuri NI, Pavetti M, Maldonado S, Diaz R, de Jong L”
Seccion Hematologia - Hospital Cenfral - Mendoza, * Catedra
Farasitologia. Universidad Juan A. Mara - Mendora,

Introduccion: Las filariasis son producidas por nematodos
filifarmes, Los adultos tienen localizacién tisular y las formas
embrionanas o microfilarias (mF), se encuentran en tejidos o en la
sangre, de donde son tomados par artrdpodos vectores. Desde &l
punto de vista patogénico se pueden clasilicar en palogenas
{Bruggia spp., Loa loa, Wuchereria bancrofti) y apatdgenas o poco
patdgenas (Mansonella ozzardiy M, perians). Para el diagndstico
85 necesario identificar las mF en sangre y en el casa de
Mansonella con frecuencia s un hallazgo accidental. Caso clini-
¢o: Vardn de €1 afios, nacido en Mendoza que ingrasd al hospital
por hemiparesia facio-braquic-crural lzquierda y disarlria,
hipertanzién de 3 afios de evolucidn, miocardiopatia dilalada e in-
suficiencia cardiaca probable. Tomografia axial computada: isquamia
tamporal derecha. Hemograma con hematocrite: 44%, hemaoglobi-
na: 14,1 g/dl, plaquetas: 250.000 mm? y sosinafilia de 1484 mm?:
recorriendo el frotis (May Grunwald-Giemsa) para la descripcidn da
hematies sa observaron mF. El examen microscdpico de gola fres-
ca y sedimento de la concantracion con hebras de algoddn, permi-
tic constatar la existencia de elementos vermiformes moviles. El
andlisiz morfométrico (Método Knott) demostrd que las MF median,
término medio, 200 p da large x 4 p de anche, sin vaina, con espa-
clo cefdlico mds anche que large v el extremo caudal puntiagudo
con nucleos que no llegaban al mismo: se identificd como
Mansonella ozzardi, Posteriormente al hallazgo se interrogd al pa-
ciente quien refirid haber estado 1 ano antes residiando en zona
rural de Tucuman, Misiones y Brasil. Conclusidn: En cualquier
paciente sintomatico o no, con eosinofilia periférica, que refiare
eslancia en zona endémica, aunque haya sido de unas haras, de-
beria planiearse la busqueda de mF en sangre.

ADECUACION DE LOSTRATAMIENTOS P 144
ANTIBIOTICOS UTILIZADOS EN PACIENTES

ONCOHEMATOLOGICOS A LOS PATRONES LOCALES DE
RESISTENCIA MICROBIANA

Guerrini G, M., Calmaggi A, Cdnepa C.

Servicio de Oncohematologia y UTMO-CUCAIBA / HIGA R. Rossi.
La Plata.

La resistencia a los antibidticos (RA) as uno de los factores condicicnantes
de la efectividad del tratamiento antibidtico (TA). La revisisn periddica da
gsta infermacién local condiciona la implementacion de politicas
instituzionales de uso apropiado de antibidticos. Actualmente, fos TA wtili-
zados con mayor frecuencia son: Piperacilina/Tazobactam (P/T) o Cafepima
(CFP), combinados con amikacina (AK) o ciprofioxacina (CIF). Objetivos:
regvaluar la prevalencia de microorganismos (MO) ¥ RA de los bacilos
gramnegativos (BGM) de hemocullivos para delerminar la vigencla de las
esquemas de TA ulilizados. Disefio y poblacién: vigilancia micrabicldgica
prospectiva  en  res afos (2000-2002) en pacientes adultos
oncohemaloldgicos y fransplantados de células periféricas progenitoras de
meédula dgea (TCPPMO) a partir del dia +100. Resultados: s analizaron
165 bacteriemias. El 48% de los pacientes presenitaba = 500 PMNMN/mmM?.
El 25 % eran receplores de TCPPMO. El 45 % de los alslamiantos fueran
BGN (n=90). Los MO mas frecuentes fueron: E.coll 24%, Paeruginosa 21%,
Pseudomonas no aeruginosa 14%, Klebslella spp. 12%, Acinetobacter spp.
10 %, 0lrgs 19 %. RAesistencia de bacilas Gram negativos en hemocullivos

Antibidtico 1er. Perinda 2do. Periodo 3er. periodo
(%) (%) %)

Caftazidima i 29 18

Cefiriaxona B2.5 33 21

PIT a2 20 13

CFP - 18 13

Ak &2 23 21

CIP 40 23 22

Imipenam 12.5 10 10

Conclusiones: 1) Se observd un predominic de MO gram positivas. 2) E.
Cali, B asruginosa y Klebsiella spp. contindan siendo los MO mas frecuen-
tes. 3) Los patrones de RA actuales nos permiten continuar utilizando los
mismos regimenss de TA en los ralamientos empiricos.

ENFERMEDAD DE GAUCHER P 147

Pedrini C; Cabral Castelld C; Blanco Decoud A;
Franco L.
Hospital Pedidtrico Juan Pablo . Corrientes

Objetivo: Presentar lus casos de Enfermedad de Gaucher (E.G.)
evaluados en el Servicio da Hemato-oncologia, su forma de pra-
sentacion y evolucion. Se evaluaron 8 pacientes con: Puncién de
médula osea, Rx de huesos largoes y tdrax; funcidn renal v hepati-
ca, ecografia abdominal. Uno con audiometria y espirometria, y tras
de ellos con ANM de miembros inferiores.

Paciente N*1: Edad 2 afos. Sexo femenino (F) Ingresa con ane-
mia, trambocitopenia, higado 6 cm, bazo 10 cm, desnutricion se-
vara, ratraso madurativo, poliadenopatias. Tratamiento(Trat) 2 do-
sis de enzima de reemplaro. Fallece por sepsis. Pacisnta N¥ 2: Edad
6 afos. Sexo masculino (M) bazo 10 cm, higade 4 cm. Trat: Reem-
plazo enzimdtico. Buena respuesta hematoldgica. Paciente N 3
Sexo M. Edad 14 anos. Ingresa con pancitopenia, bazo 20 cm, higa-
do 2 cm. Sin Trat. Paciente N%4; Sexo F. Edad 10 afos. Al ingreso
prasenta; Antecedente de esplenectomia a los 2 afios de vida.
Hepatomegalia, fractura patoldgica Manifestaciones radicldgicas
{MR): Erlenmeyer y ensanchamienlo medular. Compromiso
pulmonar, oxigeno dependiente. Hi-poacusia severa. Buena res-
puesta al Trat. de reemplazo. Paciente N°5: Edad 11afios, Sexo M.
Presentd: Dolores dseos, necrosis aséptica de cadera. bazo 14 cm,
higade 7,5 cm. Anemia y plagquetopenia. MA. Sin Trat. Paclenta M2
6: Edad: 17 afios. Sexo M, sin sintomas. Paciente N? 7: 12 afos.
Sexo M. Necrosis aséptica de cadera, pancitopenia, hi gado 7 cm,
bazo 10 cm. Paciente N® 8. Edad 7 afos. Se-xo F. Fishre
poliadencpatias, bazo 23 ¢m, higado 13 cm. epistdxis, pancitopenia,
Esplenectomizada a los 12 anos. Compromiso dseo. Trat. disconti-
nuo con buena respuesta.

Conclusien: Los pacientes que no fueron tratados tuvieron anfar-
méadad progresiva. Los que recibieron reemplazo enzimatico mos-
traron répida respuesta hematoldgica y clinica.
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ENFERMEDAD DE GAUCHER (EG). P 148 ENFERMEDAD de KIKUCHI - FUJIMOTO y LUPUS | P 149
F=8u Torres, A; Sciuccali, G; Eandi Eberle, 5: Bonduel, ERITEMATOSO SISTEMICO

M Felipe, L; Filippo, D: Mogulliansky, S.
Sospital de Pedialria "Prof. Dr. J. P Garrahan®, Buenos Aires.

L2 EG &5 una enfermedad lisosomal debida al daficit de 1a enzima
osta glucosidasa dcida que ocasiona la acumulacidn de
Sucocersbrosidos en el SRE. Desde agosto 1988 a mayo 2003
nigresaron 34 pacientas (p), 26p a Hematologia-Oncologia (H-0),
o a Anatomia Patologica y 1p a Hepalologia. De los 26p evalua-
=25 en H-O (15%,11 m) la edad mediana a la consulla fue 8 afos.
L= procedencia de los p fue: Cdad, de Bs As 7 p; Peia. de Bs As
2p, ofras provincias 11p. Los molivos de consulta fusron
w=ceromegalias 20p, crisis dseas 1p, dolores dseos (DO) 3p. con-
2550 terapeutico 2p. Métodos diagndsticos: médula dsea 22/26p,
Sicpsia hepatica 2/26p, dosaje enzimatico 25/26p, Laboratorio al
Pgraso: hemoglobina 10.6 g/dl (3.6-14.8), plagustas 125x108/ (28-
320). leucocitos 5.4 x1094 (1.8-8), nimero absoluto de neutrafilos
= 5x1091 (0.12-6.7), foslatasa dcida S8.8UN (18.6-145) La radiolo-
g2 simple (AX) al diagnastico mastrd osteopenia 10p, necrosis
Svascular 3p, lesiones liticas 2p, delormacion de erlenmeyer Sp.
Tatamienio: componentes sanguineos 6 p, esplenectomia parcial
P ¥ total 3p, enzima de reemplaze (TER) 18 de los cuales 14p lo
=an interrumpido por problamas econdmicos. Dosis y Irecuencia:
=3U / Kg / 3 veces por semana 1 p, 35U / Kg / bimensual 17p.
Svolucién DO: leve 3p, moderado 5p, severo 1p, crisis dseas 1p,
Movilidad: 3p caminan con restriceion y 23p sin restriccidn. De los
=p en TER, la respuesia hematoldgica fue completa en 3p, parcial
&0 1p y la disminucidn de la visceromegalia fue parcial en los 4p.
L= Rx mostrd mejoria en 1p, sin cambios en 1p, no evaluables 2p.
Si bien el TER mejord el estado clinico hematoldgico de los p tra-
%ades en forma Ininterrumpida, su costo elevado impide que la
mayoria 1o realice en forma adecuada.

Rey |, Zerga M., Marufo H. Stecher D,. Labrador J.
Sanatorio SANTA ISABEL consultorios externos .

La linfadenilis necrotizante, descripta en Japdn por Kikuchi y
Fujimoto, basa su diagnéstico en hallazgos anatomo-pataldgicos
caracteristicos: adenopatias con dreas de necrosis parcelares o
confluentes, ausencia de infiltracidn polimeronuclear v una mez-
¢cla celular de linfocitos T e histiocitos. Puede constituir una anfar-
madad primaria o bien acompariar a olras como lupus efltematoso
sistémico(LES). Sigue un curso aulolimitado de 1 a 4 meses. Se
debe diferenciar de neoplasias (linfomas) e Infaccionos (tubercu-
losis, yersinosis, linfogranuloma venéreo, SIDA, anl. por arafiaza de
gato). No tiene tratamiento efectivo.

Presentamos una pacienta de 32 afos de edad, que consultd en
Junio'ds con adenomegalia axilar dolorosa, anemia, leucopenia y
VSG: B8mm. Serclogias virales negativas, monotest negalivo y
VDRL *Positiva™. Cuadro que resolvid espontdneaments. Cuando
recidivé a los 10 meses la histologia de la biopsia ganglionar, plan-
tao diagnastico diferencial con linfoma, por lo que se realizd
Inmunchistoquimica que, descartanda un proceso neopldsico per-
milio arribar al de Linfadenitis Necrotizante. En el ano '98 cursd
un embarazo normal. En el pest parto inmediats, presentd artralglias
y febricula que cedieron con corticoasteroides. Al afio, recidivd
con adenopatia axilar derecha que se blopsid nuevamenie coinci-
diendo con el diagndstico previo, Presentd ANA (+)homogéneo y
Anticardiolipinas (+). Nueva recidiva en enero del 2002 con
adenomegalias de manor tamafio, febricula y artralgias. Aborio
espontdneo de gesta de 16 samanas, meses dospuds.
Conclusion: La Incidencia de esta patologia es desconocida, El
curso recidivante ha sido descrito en menos del 4%. En esla pa-
cignla ha precedido al completo desarrolio de los criterios diagnds-
ficos de LES.

ESPLENOMEGALIA POR QUISTE EPITELIAL

MUCINOSO MULTILOCULADO GIGANTE L

Taddei A., Hasbani M, Ferro H.
Centro de Patologia. Clinica y Maternidad Suizo Argentina. Con-
Sultorios de Esludios Hamaloldgicos. Buenos Aires. Argenling.

Introduccicn y objetivos: Los quistes esplénicos se clasifican en
camsilarios y no parasitarios. Estos Olimos a su vez se dividen en
werdaderos y pseudoquistes dependiendo de la presencia de reves-
Smiento epitelial. Los quistes verdaderos no parasitarios mas co-
munes son los epidermoidas, mientras que oS mucinosos son ex-
fremadamente raros, Se presenta una paciente de sexo famening,
de 74 afos, con esplenomagalia por tumor quistico de mas de 20
&fos de evolucidn y anemia. Noviembre 2002: esplenactomia da-
Dido a dolor y molastias abdominales. Antecedentes 1978:
Hemicolectomia derecha por carcinoma de colon. Ecografias: 1990:
Bazo: imagen liquida tabicada de 8 x © om. TAC 2002: imagen
izbicada de 22 x 19 cm. Fibrocolonoscopias de control normales.
Material y métodos: Estudio histoldgico & i

{IHO) de bazo. CK7, CK20, CEA, CA-125, CA19-5,

Resultados: Bazo de 24 x 14 x 10 cm. Al corte formacién quistica
multiloculada con contenide mucinose verde amarillento, que oou-
Pa la superficie esplénica dejando un casquete de parénguima con-
servado. Microscdpicamente quiste multiloculado, tapizado por epi-
telio cilindrico simple sin atipias citoldgicas y contenido mucinosa.
IHQ: CEA+, CKT-, CK20- CA-125-, CA158-8- y GCDFP-15-. Esca-
50 paréngquima esplénico remanente. No se observaron resios de
tefido pancredlico microscépicamente. No se observaron implantes
periloneales en la cirugla. Ovarios de caracteristicas normales.
Junio 2003: asintomédtica. Hemograma narmal,

Conclusiones: Se ha postulado coma posible origen de estas le-
siones, su desarrollo a partir de  tejido ectdpico -entérico o
pancraalico- o Invaginacidn, dilatacién quistica y metaplasia
mucingsa del mesolelio de la capsula esplénica, Comunicamos esle
caso por lo inusual de su presentacion.

ADENOMEGALIA DE ETIOLOGIA A CONSIDERAR

P1
Elena,G; Lavergne, M; Vaber, 5.E.: Acufia, D: Vides 51

Harrara, M.5.; Bietti J; Kohan, R:
Unidad da Hematologia. Hosp. P de Elizalde. Buenos Aires.

Nifio de 6 afios de edad que consultd por presentar lumoracion
axilar derecha de 1 mes de evolucién, dolorosa, de consistacia
renitente, no adherido a planos profundos, lsvemants eritematosa,
Poresentaba ademads olras adenopatias pequafias no dolorosas en
axila contralateral y regidn inguinal bilateral. Se indicd tratamiento
empirico con antibidticos sin cambios post-tratamiento, Se comienza
esludio para adenomeagalias: Harmograma: Hematocrito: 39%, he-
moglobina: 12.8g/dl, leucocitos, formula y plaguetas dentro de va-
lores normales. VSG: 18 mm PPD: negativa. Monotest: nagativo.
Serologia para Eptein Barr: IgM(-), Rubecla IgG (+); toxoplasmosis
+ & litulo bajo, Hepatitis A IgM {-), IgG(-), Hepatitis B (HbsAg)(-).
RAx de Torax: a nivel de partes blandas axilar derecha se observa
imagen radicpacade 3 x 3 cm.

Ecografia de partas blandas en axila derecha, piel de contomo ime-
guiar, grosor normal; En tejido celular subcutdneo se visualiza ima-
gen da aspecto liquido de 18 x 8 x10 mm de bordes irmegulares,
levements heterogéneo que se dirige hacia piel, compatible con
quiste sabdcao,

Fondo de ojo: imagen retiniana de origen congénito, Retinofluoros-
copia: normal,

Sa realizd biopsia quinirgica que fue informada por Analomia pa-
tokdgica como ganglio linfélico con  dreas de necrosis estrallada con
ascesos con neutréfilos, rodeados de histiocitos gue adoptan una
disposicidn en empalizada. Hallazgos histolégicos compatibles con
Enl. por arafiazo de Gato, Se realizd serologia para Bartonella
hanselae (por IF1) IgM(-) @ Ig& (-}, no hay posibilidad de realizar
PCR.

Reviste interdés esta comunicacion consideranda la frecuencia de
inlerconsulta hematoldgica por adenomegalias en Pediatria, reco-
mendanda considerar esta entidad en los diagndsticos diferencia-
les.
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MODELQ PREDICTIVO DE TOXICIDAD DE

METOTREXATO (MTX) CON PARAMETROS P 152

FARMACOCINETICOS.
Soto E, Qrlando S, Giuliani M, Cénepa C.
Hospital Rossi. UTMO CUCAIBA. La Plafa. Buanos Aires

Objetivos: 1. Delectar pacientes (pac) en nesgo de toxicidad por altas dosis
ge MTX, sagun criterios Iarmacocindicos. 2. Evaluar protocala da prévancidn
de toskcidad utifizade 3 Presentar los electos  ideicos obserados. Malerlales
y mélodos: Estudlo descriptive prospactivo de pravencidn e towocidad da MTX
an altas dosss con dalos farmacocinglicos mediante dosajes con TOX, Se reall-
zaren |4 blogues de trat. B 9 pac. (LLA 8 LNH 1) Se evaldan: clearanca da
creatiming, concanlrecidn plasmilica de curva de eliminacidn, y crilerios de resgo
d& Thomas. Se utiliza protecold de prevencidn de toxkcided con hiparhidrtacion,
alcalinizacion y fefinato Ce sequn resultados. Se registran datos de floxicidad
hematoldglea, mucositis, dias de inarnacikin, dias de flebra, regquerimisnlo
transtisional v de FEC. Resullados: Las curvas ce eliminacidn se correspon.
dan con o8 modelos lodricos trildecos. 15 pag. redne orifenos de allo rlasgo,
Todos cumpliaron trat. an laoso establecidn, Con #l protacolc usada loe electos
foacos obeervados fusron mandres (Tabla 1)

Ef Thwinng Prom fango

Nawiroponin 4 o-12

GE 7 dia 1.7 01 -68 Pac | 112 hu. [] 24 hs.
G.B 148 dia 1.6 01 -3.7 e e ety
FEC {diaz) 6B 0-18 1 04n a1
Thpania 57 0-21 2 0.35 =
Piag, 7 dia B8O 6-210 3 s .15
Tr. Phagqueies 4.5 0-28 4 1.47 034
Hb. 7* &la 83 64-115 5 486 0.4
Tr. 5G 1.5 0-13 ] 406 1.30
Dias tiates 26 0=10 7 1.7 0.38
Ding de ATE 9.6 0-29 # 2.16 053
M de ATD 13 D-23 1 1.43 028
Muc ot 5 "0 1 &0 0.5
Tom. Hepiftica 0 pac i .21 0.03
T, Amnal O pac 12 2047 10,1
Tomi. Woural 0 pac. 13 0.70 -
Tax. Cutinon 1 Rash 14 0.83 018

Conclusiones: El modplo predicivo de loxiclded propussto fue eficaz en la
deteccidn del grupo de ano riesgo v &l protocalo de pravencain ampleado evild
la orumnnca de elecios Mroos Se mquiers la realizacidn de delerminacionas
pdicionaltas para el calculo de semivida en la grimara fase de eliminacidn.

FUNCIONALIDAD DE CELULAS NATURAL KILLER | p 153
POR CITOMETRIA DE FLLJO,

J Sardarions, C Chodlin, M Caram, L Bazrodnik, E Rivas, M Gaillard.
Inmunoiogia. Haspital de Nifins "R, Gutidrraz”. Buenos Aires. Ar-
gantina

El numero de células natual killer (NK) y su potenclal citotéxico san
impariantes para valorar el sislema inmune innato. El método "gold
standard” es &l ensayo de libaracién de cromo. Consideranda las
dificultades metodoldgicas de esta téenica fue nuesto interés po-
ner a punto la funcionalidad NK por citometria da flujo, establecer
nuestros rangos de referencia v 1a reproducibilidad de esta meto-
dologia. Material: 27 individuos sanos (adultos varones ¥ muje-
res). Meétodo: células Targel(T): linea KEG2 marcadas con DIO (3,3
dioctadecyloxacarhocyanine parchlomto) 30 mM (oo final 1x105ce)
mi). Células Efectoras{E): mononucleares (CMN) oblenidas par
gradienta de Ficall-Hipague {ce S5x1046 celfml).

Diterentas cc de E/T 0:1(blanco muerte espontanes) 75:1, 50:1,
25:1, 12,5:1 se meubaron con 10mg/100m! de loduro de Prapidio
(1P} durante 2hs. a 37%C an 5% COZ2. . El andlisis se realizd en un
cltometro de flujo FAGScan. Se colectaron celulas hasta llegar a
2000 svantos en FL1 {DI0+). Las K562 marcadas con DIO emitan
fluarescencla verda (FL1), mientras que las que incorporaron IP
{células muerlas) emiten fluorescencia roja (leida en FL2 o FL3).
En un grafico de FL1vs.FL3 se definen cuatro cuadrantes (C):
C1:010+debil 1P+ C2:010=1P+(Targat muartas)
C3:DIO0+d=bil 1P- C4:DIO+ IP- (Target intactas)

El % da lisis fue calculado segdn: C1+C2M100-C3 X100
Resultados: El % de atoloxicidad media para E/T 75:1: 48.54/-13.8,
5001 41,5411, 26:1:29.94+-13.2, 12.5:1:21.2+/-9.3. No se encon-
traron diferencias significativas (p=0.05) en el % de citoloxicidad
para un mismo individeo en el Hempao.

Conclusiones: Destacamas que la citometria de flujo es una al-
ternativa viable que evita el uso de material radiactivo para la eva-
luacion da la funcienalidad NK. Slando importante que cada labo-
ratorio establezca sus propios valores de referencia.

CALIDAD ANALITICA EN HEMATOLOGIA:

IMPLEMENTACION DE UN PROGRAMA DE P 154

CONTROL EXTERNOY COMPARACION CON OTROS
PROGRAMAS.

Porta M, Tranto A, Lahoz M y Torres M

Programa Bueanas Aires de Control de Calidad Exlerno en Andlisis
Clinices - CEMIC - Buenos Aires, ARGENTINA

Se evalud la calidad analitica en hematologia a partir de un pro-
grama anual de control de calidad extarno para contadores
hematoldgicos. Mensualmente se repartiaron muastras de sangre
entera de origan comercial (n=3) b oblenidas por desarrollo propio
(f=10) por tratamiento con: glutaraldehido 0.37%, formaldehido
2.7%, citrato 26% y antibidticos segun la Organizacidn Mundial de
la Salud {OMS). El envio y recepcion de muestraz s& realizo a lam-
peratura ambiente dantra de las 48hs. Participaron laboratorios de
Capital Federal / conurbang (55%) y demds provincias (45%), des-
de T del Frego a Jujuy. Se analizaron 256 respuastas para Glabu-
los Rojes (GR}, Glebulos Blancos {GB), Plaguetas (PLQ), Hemog-
lobina (HE) v Volumen Corpuscular Medio (VCM). Por razones es-
ladisticas solo se compararon los métodas con mas de 5 respues-
tas por muesira: CellDyn (CD): 1400, 1700 y 3500, Seac Hemal y
Coulter, La imprecision general (CV9:) en 94% de las muestras fue
inferior a la sugerida por OMS [CV9%: GR<4, GB<10, PLO<15, Hib<d
y VCM= 5). €l desvio (D%) por métado fue en general igual 6 infe-
riar al sugerido por Clin Lab Improvemeant Ameand B8 (D%: GR+E,
GB+15, PLQO4+25 y Hb+7). El efecto matriz en GB produjo en GO
3500 (lasar) un desvio del -46%. Tomando los valores de GV de
234 laboratorios del Programa de Aptitud Wadsworth (M. Vork 2002),
con iguales métodos, resultaron comparabies en precision:
GB=5.4% {Coulter, CD1400); GR= Hb= 2,1% (Coulter , CD3500)
y PLG= 8.8% (CD3500). El programa de control de calidad externa
desarrollado para hematologia mostrd un perfil de desempenc muy
bueno por parte de los participanies.

DETERMINACION DE LA CAPACIDADTOTALDE | P 155
FIJACION DE HIERRO (TIBC) A PARTIR DE

CAPACIDAD LATENTE DE FIJACION DE HIERRO (UIBC)Y POR
METODO DE PRECIPITACION.

Carbig C, Gasparini 5, Pandolfo M, Maralll A :Lardo M.

Dpto. da Bloquimica Clinica, Seccign Hematologia, FFyS, UBA.
Hespilal da Ciinicas "Josd de San Martin®, Bs As. Argeniina.

En gl estudic de la anamia ferropénica y olras alleraciones del
metabaolismo del hiermo ¢ TIBC se determina por diversos métadas:
A partir de la medida de transferrina por inmunoturbimetria o
inmudifusién radial multiplicando luago por un factor (1,27), por pre-
cipitacidn con exceso de cloruro férrico v a partir de una nueva
écnica aulomalizable que mide el exceso de Fe (libre) no unido a
la transferrina del plasma y determina el VIBC por defecio.
Objetive: Dezarrollar una nueva metodalogia que mide el UIBG v
a partir de este dato, comparar los valores de TIBC calculados por
UIBC con ¢l método de referencia de precipitacion,

Material y métodos: se estudiaron los sueros de 40 pacientes a
los cuales =& les detarming el TIBC, UWIBC {(a partir de este dato al
TIBC); ferremia y % de saluracian (%esat).

Para la determinacidn dal LIBC =& utilizdé &l malodo colorimetrico
automatizado de Roche usando un equipo Hitachi 317 y para la
técnica de refencia por precipitacidn con exceso de cloruro férrico
se uso el mélodo de Biosystems v los sobronadantes fueron lue-
go procesados en forma automatizada,

Resultados: Ferremia: (X:ES) 90.8 + 5.0 mg/dl, TIBC (por preci-
pitacién): (X+ES) 310.7 = 11.7 mgidl TIBC (a partir del UIBC):
{(X+ES) 281.7 £ 10.9 mg/dl, % sat (TIBC por precipitacidn): (X+ES)
288 £ 1.68% y % sal (TIBC a partir de WIBC): (X+F5) 31.1 =16
% . Ambos métodos fueron comparables, mostrando no tener dife-
renclas significativas (p = 0.07; test da ANOVA) v una alta correla-
cion lineal (r:0.930) indicando que ambas melodologias son com-
parablas,

Comentarios: La nueva melodologia aplicada, es confiable y pre-
senla la ventaja de su aplicacidn automatizada,
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UN METODO PARA INCREMENTAR LA EXPRESION DE CELULAS PROGENITORAS

DE UN TRANSGEN EN LINEAS CELULARES DERIVADAS DE
LINFOMAST

Suybal P Gravisaco MJ, Barcala V, Escalada A, Cremaschi G,
Taboga O, Waldner C, Mongini C

CEFYBO-CONICET. CITOMLAB

La sficiencia de la transferencia del ADN y los niveles de expra-
sion del transgén son dos pardmetros de suma importancia para el
£xito de protocolos de lerapia génica, sin embargo son de dificil
‘ogro en lineas derivadas de linfomas T. En esle estudio evaluamos
2 eficiencia de la transferencia de genes, la cinética v la Induccidn
o2 la expresion del transgén en Ires lineas celulares derivadas de
Snfomas T murinos: LBC, EL4 y BWS147.

La transleccion se realizé por electroporacion o utilizando diferen-
=5 formulaciones de lipidos comerciales y un plasmido de expre-
=cn para el gen de la proteina fluorescente verde(GFP) bajo sl
control del promotor de cytomegalovirus (CMV). La Intensidad
Media de la Fluorescencia (MFI) y el porcentaje de células GFP
posilivas (%CP) fue delerminado por citometria de flujo en células
fmansleciadas translentes o estables en presencia o ausencia de
gharbol-12-myristate-13-acetate (PMA) solo o con lonomicina
10). Migntras que ningln método quimico evaluado probd ser afi-
ciante para fransfectar a las células LBC, se obluvo un 40% de efi-
ciencia al optimizar las condiciones de electroperacidn. Por otro
2do, encontramas para las lineas LBC y EL-4 transfectadas en
forma estable o transciente que el CP y al MFI disminuyen con el
Sempo ¥ la adicion de PMA/O resultd en un aumento significative
gel MF| pero no en el %CP Contrariamente, las células BW5147
masiraron una induccion baja sdlo en las células transiectadas
estables.

La electroporacion resulté ser un meatodo rapido, reproducible v efi-
Sente para la transfeccidn de lincas celulares derivadas de linfomas
T Ademds, nuestros resultados sugieren que la actividad del pro-
motor de CMV se puede aumentar an células transfectadas utili-
zando activadores de la iranscripcion tal como PMAMD.

HEMATOPOYETICAS DE SANGRE DE CORDON UMBILICAL.

Etchegoyen O.J.', Morales V.H.', Milone J.H.', Fink N.E2
ITMO.Instifuto de Traspiante de Medula Osea.La Plata. Departa-
maenta de Clencias Bioldgicas, Facultad de Ciencias Exaclas, UNLFP

Las galsctinas son una familia de lectinas solubles que unen b-
galactdsidos y regulan la adhesion, proliferacion y apoptosis celu-
lar. Se estudio la accion de la galectina-1 recombinante de rata (rgal-
1) sobre la capacidad clonogénica de las células progenitoras de
sangre de corddn umnbilical. Se colectaron 5 cordones y 5o alsla-
ron ceélulas CD34+ mediante un método inmnunomagnétice indirecta
(MidiMACS, Miltenyi, Biotec). Luego se cultivaron en medio
semisdlido de meticelulosa (StemCell Tech) en presencia y ausen-
cia de rgal-1, en concentraciones de 2, 4, 6 y 20 mg/ml. Asimismo
con ¢l propdsito de estudiar la especificidad del efecto de la rgal-1,
se empled como inhibidor tiodigalactésido 100 mM (TDG), Los cul-
tivos se realizaron por triplicado incubando 1,25x10° células/poci-
lio, @ 37°C, 5% de CO, y 100% de humedad durante 14 dias en
placas de cultivo da 24 pocillos (Nunc). Se cuantifictd el nimero de
unidades formadoms da colonias mixtas (UFC-GEMM), granulocito-
macrofdgicas (UFC-GM) y eritroides (BFU-E) empleando micros-
copio invertido. Los resultados ex como colonias/pocille (+
DE) fueron para UFG-GEMM, UFC-GM y BFU-E (a la concentra-
cidn de 4 mg/ml) 7,75 £ 3,21, 7,76 + 3,36 y 11,75 + 3,50 respecti-
vamante. 52 obtuvo un incremento significativo (p<0,05) del nima-
1o de UFC en las tres series, siendo el mismo proporcional a la con-
caentracion de rgal-1 empleada. Dicho electo fue parcialmenta inhi-
bido por TDG. La rgal-1 de rata estimularfa la proliferacidn de los
progenitoras hematopoyéticos en sangre de corddn umbilical me-
diante mecanismos de activacion aun pendianies de dilucidar.

ESTABLECIMIENTO Y CARACTERIZACION P 158
FENOTIPICA DE CULTIVOS PRIMARIOS

DERIVADOS DE CELULAS TUMORALES METASTASICAS EN
LA MEDULA OSEA DE TUMORES EPITELIALES SOLIDOS.
Tur RS, Croce MV, Isla-Larrain M', Rabassa M', Tebaldi G,
Colussi AG', Sdlice V', Segal-Eiras A'.

'‘Centro de Investigaciones Inmunoidgicas Bdsicas ¥ Aplicadas
(CINIBA), Facultad de Ciencias Mddicas, UNLR La Plata. “Servi-
&0 de Hemalologia, Hospital Intarzonal de Agudos Gral.San Mar-
fin, La Flata.

Omjetres: 1- Establecer Nneas tumoralss a partir de culthvos primarios do  cdiu-
a8 tumorales amladas de la médula dsea y 2- carecterizar fenctipicamentas astas
‘maas. Materiales y Matodos: &8 estudiarsn aspiados de médula dsea provanian-
2% de 20 pacwntes oon cdncer de mama (13) y deé ssidmago (7); las muestras
28 cdncer do mama fusron 100a8 08 AdeNOCAcNOMa invasor 913 (T0%) ductal
W05, 313 [23%) lobular y 113 [7%) papiar; los estadios wmorales comespon-
Seron @: | 5 pacisnes; I, 3; 1, 2 y 3 pacientes a IV Los carcinomas gésiricos
fearon pobremente dilerenciados v la sstdificacidn tumoral lue 1 en estadio | y
& an estadio It TOO- 1000 @l de aspirados de midula dsea fusron castinados al
cwitvo primario: las células tumcrales fueron aisladas mediants gradental &0
Fol-Hypague, la fraccidn monsnuclear fue sepaada v lvadd exhacstvarnania:
30000 cdlvlas/mi fugron sembradas en cipsulas en FI2HAM (Giboo, USANT0%
tuato boving fetal (Gan, Argenting) con 2 mM glutamina, 1.8 mgimi ghucosa, 05
=M piruvalo sddice, 1ng/mil factor de crecsmiento epkdémmice, 20 pg'ml insulina,
aminodcidos no esenciales, antibidlicos, antimicdlicos v vilaminas. Se realizd a
cacimandn medante inmunchistoquimica empleande diferantes antcusrpos
manoclonales (MADS): ant-mucina MUGT: G585, SMI y HMFG2 MADs; anti siall
LS X, KMB3, anti Lewss x, KM380, anti hapleno Tn (Daks, Dinamarnca) y ant-
~ewis y. C14. Para la IHO, las células fueron cullvadas en cubrecketos ¥ fiadas
con metanol frip 5 min. a 2% y lavadas con buffer fostato sddico (PBS) pH 7.2
Rasultados: las células crecieron on colonias adheridas a las placas y a las 48
horas se realizd @l primer pasaje. Despuds de varios pasajes, se obtuvieron Ii-
meas de cultvo @ corto plazo las que fueron congaladas. Se comprobd que, on
B mayoria, ks célukas expresaron MUCT y el hapteno Tn mientras que, los otros
antigenos, ko hicieron en lorma gsporddica. Conclusiones: la metodologla empleada
fug Util para el esablecimients de lineas tumoralés de cultive a corto plazo a partir
Se células tumorples diseminadas aisladas de la médula deea Estas célubs pus-
Sen constibulr hermameantas ohiles para ol estudio de los procescs de imasidn y
matistasis

DETECCION INMUNOMAGNETICA DE CELULAS | P 159
TUMORALES METASTASICAS EN LA MEDULA

OSEA DE PACIENTES CON CANCER DE MAMA Y ESTOMAGO:
RELACION CON LA EXPRESION ANTIGENICA DE LOS TUMO-
RES PRIMITIVOS,

Tur RJ?, Croce MV', Isla-Larrain M', Rabassa M'. Tebaldi G2,
Colussi AG'", Sélice V', Segal-Eiras A'.

'Centro de Invesligaciones Inmunologicas Basicas y Aplicadas
{CINIBA), Facultad de Clencias Médicas, UNLP La Plala. ‘Servi-
cio da l;::ufuﬂng.fu. Hospital Interzonal de Agudos Gral, San Mar-
iin, La Plata.

Se considera que la deleccidn de célulaz da tumores epitefiales an la medu-
la dsea pueda tener importaniss implicancias en la delarminacidn dal pro-
ndstico y en &l desamolio de nuevos tratamientos en pacientes con tumores
sdlidos. Objetvos: 1, detectar células tumorales en la médula dsea de pa-
Cientes con cancer de mama y de esiomago y 2. estudiar la expresidn
anigénca en el fumor primilivo ¥ en las células tumarales presentes an la
médula dsea Matsriales y Métodos: se estudiaron 20 pacienies con cdncar
de mama [13) y de estdmage (7) an distintos estadios da la snfarmedad; se
chitntsmon mussitas del fumor primario v aspirados de médula dsea. Las
calias sumaraies ge los aspitados de médula dsea fueron aisladas median-
12 paniculas magnéticas marcadas (Dynal) y sa realizaron improntas sobra
portaoteios. Las muestras de tumores primarios fusron fijadas & inciuldas
en parafina. Se estudio ta expresidn antigénica mediante inmunahistoquimica
(FHQ) con cderentes anticuerpos manaclonales (MAbs) relacionados con la
im@asidn y metdstasis; tres reactivos con el centro proleico de la mucina
MUCT: C595, SM3 y HMFGZ MAbs, con &l haptena Tn (Dako); anti sialil Lews
x, KM33, anli Lewis x, KM380 y anti-Lewis y, C14 MAb. Resultados: 1-s& ais-
laron células tumorales en el 40% de los aspirados 08 madula dsea estudia-
@03, sin dilerencias debido a la localizacidn ni estadio lumoral, 2- por IHQ,
5& observd que todas los tumores primarios expresaron MUCT, ef B0%, Lewis
x; el 30%, sialll Lewis x y Lewis y v finalmente, el 15%, hapleno Tn, En los
aspirados de médula dsea se delectd MUCT en el 100%, hapteno Tn en &l
45%, Lewis x y Lewis y en el 25% mieniras que siall Lewis = en &l 10% de
las muestras, Conclusiones: Eslos hallazgos praliminares indican la ulikdag
del estudio de médula dsea en pacientes con cancer de mama y estdmago
para la ideniificacidn de marcadores tumorales relacionados con la disemi-

nacidn de la enfermedad
L
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ANEMIA HEMOLITICA AUTOINMUNE PREVIA A P 160
ENFERMEDAD MIELOPROLIFERATIVA CON 1(3,3)

{g21:q26) - DESCRIPCION DE UN NUEVO CASO DE ESTA
TRASLOCACIONY REVISION DE LA BIBLIOGRAFIA

Rudoy S, Avila G,Reyes M, Leone G, Gonzalez E, lantria S
Haspital Santfofanni - Goblerno de la Ciudad de Buenos Aires

Se presanta una mujer de 58 afos con anemia hemolitica
autginmune con 3,7g/dl de Hb, 20% de reliculocitos, lest de
antiglobulina diracto-Coombs-++++a IgG, 18 eritroblastos cada 100
leucocitos en sangre periférica, requerimiento ranslusional alto,
falta de respuesta a los corticoides, leucocitos y plaguetas sin
patologia. La biopsia de medula dsea informd mielodisplasia con
localizacion anormal da precursores inmaduros-ALIP- y el estudio
citogendtico de médula dsea una 1(3,3)(g21,28). Dos meses des-
pués evolugiond a un sindroma mieloproliferative con anemia de 8
a 9g Hb vy leucocitosis de 101.000/mm3 a predominio de lormas
migloides madurag, con pobre respuesta a la Hidroxiurea. Tres
meses despuds presentd una leucemia miglomonocitica aguda, un
nuewo estudio citogenetico halld el mismo cariotipo 1(3;3)(g21:q26).
Mo respondic al tratamiento con un protocolo de Leucemia Aguda
no Linfeide, la sobrevida total fus de 16 mases,

Si bien no estdn dascriptos 1os trastornos inmunoldgicos, el cua-
dro mieloproliferativo y la Leucemia Aguda con escasa respuesta
terapéutica sl son caragteristidos,segun la revisidn bibliografica .de
la t3;3}{g21;026).

LEUCEMIA PROMIELOCITICA AGUDA (LPA). P 161
EXPERIENCIA DE TRATAMIENTO

Scoles G., Ranieri M.F, Gonzalez J., Amoroso Copello M.P
Hospital Francés. Servicio de Hematologia. Ciudad de Buenos Al-
ras.

Intreduecion: La LPA corresponds al 10-15% de las leucemias
migloides agudas de novo. Se asocia frecuentements a coagulcpatia
par consuma (CID) & hiperfibrinolisis. Desde la utilizacion del dci-
do transretinoico (ATRA) como tratamienio, liene una tasa de remi-
sion completa (AC) del 60 al 80% y una sobrevida del 50 al 70%.
Objetive: reportar la experiencia dal tratamiento de los pacientes
con LPA diagnosticadas en lo ditimos 10 afios.

Material y metodos: entre 1993 v el 2003 fuercn diagnosticados 8
pacientes, 4 hombres y 5 mujeres. La edad madia fue de 48 afos
(29-72). 4/8 tuvieron CID, 2/8 sindrome ATRA y 2/8 hiperleucasi-
tozis.

Resultados: lodes los pacientes recibigron ATRA (45mg/m2/dia)
¥ Quimiclerapia segun esguema 7/3 (citarabina 100-200mg/m2 dal
dia 1-7 y antraciclinicos del dia 1-3) como induccidn. 3 paciantas
fallecieran en induccién (373%:), 2 por sangrados secundarios a CID
¥ 1 por sepsis en RC. 5 pacientes lograron RC (83%), con una
sobrevida global de 27 mesas (1-108).

Conclusidn: Se obtuvieron resultados similares a los enunciados
an la literatura en cuanto a la tasa de RC, siendo la principal cau-
sa de muerte el sangrado por CID, superior a lo reportado en esiu-
dios previos.

CARACTERISTICAS Y EVOLUCION DE LOS

SINDROMES LINFOPROLIFERATIVOS riiee

POSTRANSPLANTE.

Coloria G, Rossi A, Diaz F, Tabakian A, Vigliano G, De Matteo E,
Puente D, Pombo G, Perrone 5.

Fundacion Favaloro, Buanos Airas.

Los sindromes lintoprolilerativos postrarsplants (PTLD) constibuyen una com-
phcacidn severa que se cbserva en & 1 a 20 % o los paclenias somatdcs
a lrangplarie de organcs sdlidos. El manejo oe #3108 pacieniss muchas va-
o@s resulta dificuitoso debido a que esta entidad surgid Ce manera recenis
(1989) y a la falla de consenso acerca de las diferentes terapéuticas a Uil
zar, Se andlizaron todos los pacientes adultos con diagndstics de PTLD desde
marzo 1994 hasta marza/2003 en nuestra Institucidn Resultados: sobss un
total de 364 pacientes adultos ransplantados con drgano solido, s eleciud
diagndstico de PTLD en 8 (2,5%). Todos los pacientes éran hombres Edad
media: 44.4 afos (rango 18 a 66). Los drganos transplantados fusron’ cofa:
zon 5; rifidn 2; puimdn 1; bipulmanar 1. Cuatro pacientes (44,4%) habian
presentado alguna forma de rechazo an los 6 mesas previos al diagnostico
de PTLD. Ei 77.8% de los pacientes tuvo sarologla positiva prefransplants
para virus da Epstein Barr, v el 55,6% para CMV Siete pacientes (77.8%)
desarraliaron PTLD tardia (mas alld de los 12 meses del transplante). Ocho
de [0z paciantes (BE9%) presentaron compromiso extranodal y 3 de ellos
desarrallaron el linfoma en el drgano ransplantado. B 88, 9% presentd esta-
dio |-l de Ann Arbar al diagndstico v tados tenian 1P de 0a 2. Los diagnds-
ticos anatomepataldgicas fueren” 1 linfama T, 8 linfomas B (8 de ellos a colu-
las grandes, 1 linfoma MALT). Ocho de 9 preparados histoldgicos fueron po-
Eitivas para antiCDe0, Siete de 9 pacientes respondieran al fratamiento: 5 AG,
2 AP Tres de los 7 sdlo respondieron con La reduccidn de la inmunosupresidn,
Dos de 9 pacientes progresaron intralratamiento. Ginco paclenies recibieron
anticuerpas antiCOZ0 como tratamiento de primera linea; 2 AC, 1 AR y 2
pacientes con progresidn intralratamiento, Cuatro de 9 pacientes muriercn
[4.4%): tres por causa infecciosa sin PTLD decumantada al momento dal
dbito, y 1 por progresidn de la enfermedad. Conclusidn: la prevalancia da
PTLD de comienze tardio y de fenotipo B fue elevada, en concordancia con
la lteratura, En la mayoria de casos la enfermedad no presentd comporia-
mignto agresivo, El 33% de los pacientes respondid sdlo con la reduccidn de
la inmunosupresion ¥ las mueries estuvieron generalmente relacionadas oon
imercurrancias intacciosas.

o

RECAIDA CUTANEA DE LEUCEMIA P 163
PROMIELOCITICA AGUDA (LPA).

Gonzalez J, Rendo B, Hanona |, Pisani A., MohrY., *Dourishoure
R., Zsitlin E., Goldzrisin 5.

Haspltal . G. Durand, Senvicio de Hemalologia . “Institulo Alaxandar
Fleming. Buenos Aires, Arpentina.

Introduccion: La recaida extramadular en la LPA es un hecho poco
frecuents. Algunos reportes sugleren que el aumento de inciden-
cia de las mismas &5 debido a la utilizacion del Acida transratinaico
(ATRA) Objetivo: Comunicar una paciante con LPA con recaida
cutsnas y molecular en medula dsea (MO).Caso Clinico: paciente
da 32 afos con LPA gue al diagnastico tuvo coagulopalia,
leuCoCioss ¥ plaguatopenia. Inmunofenctipo: DR-, CD 13+, CD33+.
Estudio citogenatica: 47, XX, t(15,17), +8. Inicid induccidn con ATRA
+ antraciclinicos alcanzando la remisidn hematoldgica y molecular
luego de la misma. Realizo tres consolidaciones con antraciclinicos
parsistisndo en ramisidn completa (RC), Al Inicia del mantenimisgn-
o evoluciond con lesiones cutdneas en flanco derecho, region
submamaria izquierda o interescapular que fueron bicpsiadas
constatdndose presencia de blastos, sin evidencia de compromiso
hematologico. Se realizd puncidn aspiracion de medula dsea
(PAMO] hallandose la misma en AC, siendo el PMU/RARY + en
medula osea (MO) y en lesiones cutdneas. Se inicid reinduccion
con esguema 7/3, luego dos ciclos de consolidacion con altas do-
sis de citarebina, lograndose negativizacidn del PML/RARa an MO
y lesicnes cutdneas. Actuaimente en plan de transplante alogénico
con dador relacionado.Comantario: la recaida cutdnea de la LPA ez
del 1 al 5% en las difarentes serles, por lo cual esta debe ser leni-
da en cuenta a pesar de la ausencia da alteraciones hematoldgicas
¥ en presencia de lesiones inespecilicas cuya biopsia es de vilal
importancia para establecer el diagndstico.




POSTERS 123
TRATAMIENTO HIPERCVAD EN ADULTOS CON P 164 | [Leucemia promiELOCITICA AGUDA: P 165
LEUCEMIA LINFOBLASTICA AGUDA (LLA), EN EXPERIENCIA DEL SERVICIO DE HEMATOLOGIA

NUESTRO MEDIO.

Pizani A, Hanano A, Varri WV, Gonzalez J, Flores G, Galte A,
Starosta &, Golztein 5.

Hospital Durand, Servicio de Hematologia. Buenos Aires.

B esquema HiperCVAD, logra una tasa de remisién completa {RC)
de 91%, con 6% de muerte an induccidn y una sobrevida media
estmada de 35 meses. Se evalud la eficacia y toxicidad del esqua-
ma HiperCVAD en pacientes adultos con LLA tratados en nuestro
hospital, desde noviembre de 1999 a abril de 2003. Fueron 11
paciantes con una edad media de 26.5 afios {17-38), 5 hombres y
& mujeres. 1/11 fuvo inmunofenctipe T, 1/11 B maduray 1/11 §9,22).
711 presantaban riesgo sistémico intermedic-alto y 411 riesgo alto
para recaida en sistema nervioso cantral (SNC). Ningin paciente
evidencid compromisa del SNC. La media de seguimiento fue de
17.2 meses (5-31 mesos). 11/11 pacientes tratados alcanzaron la
R.C. No hubo muerles en induccidn. 1 paciente abandond el trata-
miento, 6/11 pacientes recayaron (4 durante el tratamiento de in-
duccion y 2 durante &l mantenimienio); todos fallecieron. 4/11 pa-
centes, permanecen en RC, en terapia de mantenimiento, con una
sobrevida de 11, 23, 29 y 31 meses respectivamente. Fueron
evaluables 76 cursos (40 fase 1 y 38 fase 2), El intervalo entre
cada curso de guimicterapia fue de 27.6 dias y & liempo medio da
realizacion de los 8 cursos fue de 7.2 meses para los pacientes
que lo complataron (7/11), La toxicidad fue mayor en la fase 2 y
estuvo ligada a la mislosupresion. La neutropenia febil fua la prin-
oipal causa de internacion duranie &l 17 curso alectando al 63% da
los pacientes y al 89% de lodos los cursos. Se vio neuircpania
grado 3-4 on 5876 cursos con una duracién media de 9.5 dias v
plaquetopenia grado 3-4 an 5076 cursos con una duracidn media
o 14,3 dias. Conclusidn: este esquema obtuvo una tasa de RC v
Exicidad similar 8 (2 reportada en estudios publicados, con o cual
sefia una opcidn terapeutica posible en el medio hospitalario. No
pudiendo sacarse conclusiones validas respecto a la sobrevida
debido al corto perlodo de seguimento

EN LOS ULTIMOS 10 ANCS

Hanono |, Pisanl A, Verri V, Paviove M., Gonzalez J., Rondo P,
Flores G., Estigarribia M., Goldztein 5.

Servicio de Hemalologia. Hospital Durand, G.C.B.A.

La Leucemnia promielocitica aguda (LPA) representa entre of 7y 10%
de las lpucemias misloides agudas (LMA). La t{15;17) vy el gen
PML/AARa se encuentran en el 90 y 99% de los casos respecliva-
mente, B tratamiento con Acido transretinolco (ATRA) logra una tasa
de remision complela del 50% y una sobrevida global del 75% a
loe & afios. Entre noviembre de 1983 y mayo de 2003 se diagnos-
ticaron 13 casos de LPA, 7 de sexo masculing y 6 de sexa femeni-
no. El promedio de edad fue de 34.4 afios (21-54). Al momento del
diagndstico & T0% (7/10 pacientes) presentaron coaguliopatia, S5a
realizaron estudios citogenéticos a 7/13 pacientes y estudios de
biclogia molecular en 813 pacientes. Una paciente fallecis a las
24 hs del diagndstico por sangrado mayor. El resto de los pacian-
tes recibieron tratamiento de induccion con ATRA (2 pacientes ATRA
solameante y 10 pacientes ATRA + quimicterapia). 212 pacientas
fallecieron por coagulopatia durante la induccion (16.6%:) La lasa
de ramigion completa fue del 83.3% (10/12) 3/10 pacientes
recayeren, 2 de ellos fallecieron. 1/10 se perdid en el seguimiento.
La sobrevida global fue da 26 mesaes (1-84), En la actualidad 7
pacientes estan vives y contindan on seguimiento y estan libres da
enfermedad, Los resultados obtenidos en este grupo do pacientes,
son comparables con los publicados en la literatura, sisnde la prin-
cipal causa de muerte en induccidn el sangrado.

LEUCOSIS LINFOBLASTICA AGUDA. RECAIDA

EN MAMA. PRESENTACION DE UN CASO, P 166

Lamacchia, N; Bravo, |; Sorin, |; Sica, 5.

Serviclo de Hematologfa v Anatomia Patodogica, Haspital Inferzanal
Gensral de Agudos "Eva Perdn®, San Mariin, Pcla de Buenocs Al-
es.

Recaida extramedular de Leucosis Linfobldstica Aguda (LLA) en
nifios y adultos jévenes es rara y en la mayoria de log casos s
localiza en sistema nerviosoe central, testiculo v ambos.

Caso Clinico. Paclante de 40 afios, sexo femenino, portadora de
LLA que coexpresaba marcadores T y B. Inicio tratamiento con
esquema B F M obtenisndo remizgidn complata. Catorce meses des-
pués presenta nddulo mamario cuya biopsia reveld infiltracion por
ejidn linloide (CD 34++++,C0204-+). El hemograma se encontraba
dentro de limites fisiologicos. La citologia medular demostrd me-
nos del 5% de blasios. Por citometria de flujo no se detecto pobla-
oon leucemica. Se indicod cobaltclerapia en mama derecha (4.400
cgy) La enfermedad se propago rdpidamente hacia mama
contralateral y 2 meses despues se diagnostico recaida en médu-
la dsea. Mo respondid a la quimioterapia. Fallecid por fallo
multiorgdnico

Comentario: La recaida en mama de LLA sin compromiso de la
médula dsea es un hecho excepcional. Recientemante s compro-
b que el anfigeno GO 10 (CALLA) puede expresarse normalmen-
2 on celulas miogpiteliales de mama o que podria confundir el diag-
noslico. En nuestro caso la inmunohistoquimica an tejido mamario
(CD 34 y CD 2 positivos) fue Inequivoca. La revisign de la literatu-
ra revela |a escasa frecuencia de esta localizacion, Aislados ca-
s0¢ han sido descriptos como forma de presentacion inicial corres-
pondiendo a g variedad L3 (Burkill); sin embargo como sitio de
recaida es poco comun. Consideramos que en pacienles de sexo
femenine portadores de LLA deberia considararse el contral
ginecologico clinico v por imagenes para delectar precozmentes este
tipo dae recaida y poder instaurar rapidamenie la terapéulica ada-
| cuada.

LEUCEMIA MIELOBLASTICA AGUDA (LMA) DEL P 167
ADULTO EN PRIMERA REMISION COMPLETA.

RESULTADOS COMPARATIVOS DE TRASPLANTE AUTOLOGO
vs. ALOGENICO.

Saba 5, Balladares G, Crlando S, Canepa C.

Hospital Rossi. UTMO CUCAIBA. La Plala. Buanos Airas.

Qbjelivo: Comparar resultados oblemdos pacentes (pac) adultos portado-
res dio LMA en pamera remison completa (RC1) sometidas 4 TCPH auldlogo
v alcgénico. Materiales y matodos: Analisis dascriptivo retrospectivo de
resultados v avolucion de 21 pac partadores de LMA en RC1 somelidos a
TCPH autdlcgo y 11 sometidos a TCPH alogénico entre 1/7/94 y 31/5/03
Lag caracteristicas da [os pacientes y algunos resultado se cescriben en
Tabla adjunta.

Aukdiogo Ao Resultados: 0Ol grupo
auiologa al cierre del estudio

Eaad 32? 3?3 hay 9/21 vivos, locos en AC,
Ral MF 162 083 Gon un saguimiento da 1803
Est, Citog 47 B % 636 % dias (B0-3256). Causas de
Lapa AC 1 47sem  51sem 9Vilo: prog. enfermedad 7,
Fuente SP 8 1 SEpsis 2, falto injerlo primano

MO a 13 2 Dal Del grupo alogénico gl

SP+MO 13 1 cierre dirl estudio nay 511 vi.
BuCy 20(952%) 10909 %) o todos en AC, con un se-
I Gran. (dias) 165 296 Quimiento de 1637 dias (123
I Plag. (dias) 1.7 195 3008), Causas de abite EICH
Dias de fiebre 73 53 agudo IV 2, CMV 1, FTT 1,
Dias de ATR 24 4 174 mfec_cn:m 1, &epsis 1. Con-
T 8G 53 ar clusiones: Con amrbos pro-
Tr C. Plag 18.5 106 cedimenlos se  obliengn
Dias de inl 44,5 478 resullados cumpara_uies en
Sobr. global 45 8 45.5 5 tarminos de sobrevida, de-
SLE 40 % 45 5o, biendo mejorarse la TAM en
TAM ] 1o,  GMUpOaloy latasa de recalda

en el aulologo,
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ESFEROCITOSIS HEREDITARIA Y LEUCEMIA P 148
AGUDA: UNA ASOCIACION INFRECUENTE

Fazio, P *, Zoppegno, L*., Gelemur, M.* Liuesma Gofalons,M.**,
Rey 1.**, Da Paula, 5.**
*HIGA San Martin La Plata. **Hospital Ramos Mejia Cap, Fed,

Objetivo: Se presentan dos pacientes portadores de LLA y
asfarocitosis hereditaria (EH) por su asociacidn infrecuante asisti-
dos por los Serviclos de Hematclogia del HIGA San Martin La Plata
y del Hospital Aamoz Mejia de Cap.Fed. Se compara su forma de
presantacion, tratamiento, evelucion y sequimianto,

Materiales y mélodos:

PAGIENTE 1 PACIENTE 2
M.C Sindl. Anomios. Derivads para Bind andrraco Doldns dsaos
Transl .o 3G pralizados. Derneda  Post -

BEpleneciomia,

Dimg de EH o los & a Magre y 2 tlas
EH y 2 hnos 7

esplonoctormizadosSG; 1 U a los 8
81 U posi cosdraa & los 23 a.
Falidez culhngd mucoda, subictercia,
dotores Gaeds wapontinecs

Hrp 24%, GB 4,0 x 109 ( sin blasios)

Reticulocics: 2.68%. No se cbservan

H Jolly. - Plagueins 140,0 x 109/

IPAMCE: Cel. riza, blastos 94%

LF G015+, HLA DR=CD 10 (-} COZN-) CD 45(+LC0 18{+). HLA DA. (+]ip & (+)

Citog. 45 XY. carjstips normal 4G Xx, ool 12 g

Dimg- LLAPraB.- EH LLA Pre B. - EH

Tie ;:L:M {GATLA). Actusiments &n g-—l.thW (GATLA) Aztuaiments 0 fase
a

AP Qing do EH gn la infengla.4 mos.,

391 &, 3 esplenociomizados
84 2 U on ka infancin

EF Palidez cutdneo mucosa,
wngivorragie, eaplenomegalia,
ndenopatias axliares izg

Lab.  Hio 18%. GB 13.7 x 1091, Blastcs
57%, Plag 40,0 x 1084 PAMO: Cal
rice, blastos 100%

Evol RAC SG: 18 UenTm AC. SG-2U
Cond.  Esplanectamia en packente Evaluacitn dé baigs accesonc. TAMO
polenciaimente cand-date a TMOT Posl recaidat

Conclusiones: Se realizé la comparacion de dos casos clinicos
de asociacion inusual . Se presenta la forma de Inicio, svalucidn |
fratamionto v se plantean conductas de seguimiento.en ambos ca-
805, 5& radliza [a bisquada bibliografica en Medline desde 1580
hasta la fecha, y halldndose una Gnica cita: Magyarosy E et al.
Orv Hebl. 2001 Oct 28;142(43):2381-2

LEUCEMIA MIELOIDE AGUDA(M3) Y VIH.
MOSTRACION DE UN CASO CLINICO Y REVISION
DE LITERATURA

Rizza L., Dutour C., Bogosevich 5., Longoni H., Luchatta P,
Altamirano E. , Medina 8., Sorrenting M.., Robinson A.

Hospital Naval.

P 169

FAesullados de grandes ensayos clinicos ingican claramente que la mejor in-
gupcion congiste en el use simultaneo en combinackin de ATRA + antracicling,
habiendose demostrado ademds de mejor expectativa de sobrevida libre de
evenlos, ser venlajoso en cuanto a la incidencia de complicaciones, )
Sindrome ATRA. La lteratura ha descripto 39 pacientes VIH con LMA, ho-
moesexuales, ¢ 1988-1998, Es poco frec. LMA- VIM v el prondsticn es po-
bre, predominando FAB MAaMS: 49% (vs 2R-40% ) poblacidn gral, Solo 25
pacientes evaluables, de ellos 6 alcanzaron RC, y 5400 1 tuvo LMA-MS
Prasantacidn da nuastro caso: 33 a Saxo M con serodogla VIH - HC en 1538
en trat. con Ritonavir / 3 TC. Se diag. LMA M3 PML-RAR alia+, mes 372001,
carga virafCV) 642 copias / CD4 + 310. Ezq. Citostdtion: || ARAC [ |darrubicina;
C I: ARA-C/Mitoxanirona: © Il idem Completd tratamienic lograndose
cilogannélico y mdlecular negalivos, alll imecid manteénsmignto. Mantuvo rem-
sign comgpleta y se encuentra en los Giimos 3 meses del manlepemiento, La
presaentacion de esle cas0 resulta del hallazgo bibliografico de escasa sobrevida,
siondo nuesino enfermo un caso peculiar de excelente Ala. remarcando la
ausencia de tratamiento antiretroviral durante 1odo su esquema de Tio
citostdticn, habiendo observada la ralacidn de 13 caida de cargas virales en las
pariodos pos - ATRA, ademas de mantensr RC y sobrevida |bre oa evenios
amas de 2 afos da iniciado tratamisnto especifico

Fecha: 3200 4720017 BR2007 22002 42002 62002
Carga viral: G2 BS BO7 643 460 1260
COd+: a0 as56 Zad 224 267 a38

Fecha 82002 11/2202 32003 52003

Carga Viral: 1 €08 1487 1280

CO4s. 253 368 289 J81

Conclusiones: Si bien @ prondstico @5 incieno, consideramas gua aslos
pacienies deben recibir tratamiento especifico OT con intencidn curativa
de tratamiento, sin modificar dosis en refacion 2 su antec, VIH. La pregunta
es. ¢ Deben estos pacientes mantener iral. Anfiretroviral concomitante?
MNuesira sin enfiretrovirales ha sido positiva

NECROSIS DE MEDULA OSEA, ASOCIADA A P 170
LEUCEMIA MIELOBLASTICA AGUDA MS.

Viani V., Grafiana M., Quintana N., Riveros L., Martinaz M.
Clinica Médica A - Hospital El Carman (OSEP), Mendoza. Argen-
tina

Objetivo: Presentacidn de un caso de Mecrosis Masiva de Medu-
la a, patologia considerada un desafio diagndstico v terapéuti-
co. Antecedentes y Resultados principales positivos: Hombre de
45 afins, raza blanca, expuesio a bencena, L ia de 8 meses
de evolugidn. Ingesta de AINES. Esplenomegalia. Postenorments
dolores Gseos generalizados. Hemograma: Hio. 21%, Hb 7.5 gridl,
GR. 2.200.000 reticulo citos 1%, GB. 3200, Eo. 1%, B. 0%, Bn. 3%,
§. 37%, L. 44%, M. 6%, metamialocitos 2%, promislocitos 2%,
miglocitos 5%, plaguetas150.000. Algunos hemalies en gota de
lagrima y 2 erifroblastos en 100 leucocitos, Imagen lsucoeritro-
blastica. Eritrosadimentacidn 115 mm. GPT.80 UL, GOTES5 UL,
FAL. 943 W/L, LDH.2468 U/L, b2 microglobulina 9.7 mg/L,FAG.241
Hematuria microscdpica. Clearance de Creatinina disminuida.
Centellograma deeo:Mulliples dreas de caplacidn palolégica. Pun-
cidn de MO:Hipocelularidad con algunas células atipicas
monobldsticas, Biopsia de MO: Necrosis medular masiva, fibrosis
reficulinica Ell difusa. Citometria de Flujo de sangre periférica :
CD45,C0D33, CD117, CD38, CD33, CD13, CO71: posilivas. En MO
escasas células CD33 y CO71; positivas. Inmunohistoquimica de
biopsia de MO. Lisozyma positiva, CDES KP1 (marcador
miglomanocitice): positivo en 30% de células neopldsicas y PGM1
{marcador macrofdgico- mono citico): positivo, Citoquimica; Reac-
cidn de a Mafti-Aceloesle rasas, slemenlos mononucleares gran-
des: positivas. Citoge nética: Hiperdiploidia en un 38%, 616, Tera-
péutica de induccion con: Ara C e Idarrubicina, Terapéulica de in-
tensificacion: Ara C y Mitoxantrona, Piesentd ataxia cerebelosa con
neulropenia severa febril, falleciendo, Conclusion: La NMO es una
entidad rara. Se asocia fundamentalmente a:Hemopatias Malignas
(LA, EH, LNH, SMPC) y a Tu.S¢lidos.Se confirma en esle caso su
asociacion a Leucemia Misloblastica Aguda M5 considerada de mal
prondgstico,

CARACTERIZACION MORFOLOGICA, P 171
CITOQUIMICA, INMUNOFENOTIPICA,

CITOGENETICAY MOLECULAR DE 26 CASOS DE LEUCEMIA
PROMIELOCITICA AGUDA (ILPA).

Lugero G, Mighorini AM, Bartinetti G, Paganc M, Koziner B.
Unidad de invesiigaciones Hematoldgicas - ONCOLAB

Se estudiaron 26 pacientes con LPA (edad entra 5-79 afos). Para 1a clasi-
ficacion moriplogica se apdico el sistema recientemeanta propuesto por Sainty
y ool gue feconoce 15 categorias morfoldgicas de acuerda a caracteristi-
a5 nucleares ¥ cltoplasmadticas. Se realizaron los siguisntes astudios
CRoguimetos: perocdasas (Px), allanafilaceloestera (ANAE) con prusba de
inhebicion oe fuoruro de sodio [FS). La inmunofenotipificacion se realizd por
cometria de fiujo con los siguientes anticuerpos monaclonales (HLA-DA,
COg, CD3, CD4, CD7, CD10, COD13, CD14, CD15, CO19, CO22, ¢33,
CO34, CO45, CO61, CDS6, Glicolorina A). Resultados: a) Morfologin: M3
tipeca: 20/26 (77%) Mav: 626 B23%)

Categoria: (predom.) 1 3 7 8 9 10 14 Noclasiicable
N® de casos 3 a B 13 B._1 1

b) Citoquimica: Px positiva an 100 de los casos (96-100% de las ctlulas.
ANAE positiva difusa en 4/26 casos (Fluor sansible). c) Inmunolenotipo.
100% de los casos negativos a HLA-DR, CD3, COT, CD10, CD22, CDGE1,
GiyA

CD. 2 CD4 CD13 CD14 CD15 CD18 CD33 CD34 CDS6
N pls 23 2B 25 25 20 26 25 25 22

Sepos. 13 4 96 4 10 [ B8 16 9

Los casos CD34+, CO56+ y &l caso CD18+ correspondieron a M3v. El caso
CD4+ corespondid al cazo con granulos pesudochediak. o) Chogendtica:
s detectd t(15; 17) en 22/24 casos evaluables (82%) con 1 caso con una
varianie compieja. Anomaliae adicionalas: Trsom. 8 2 casos, 0Tg Y ca
anomalias complajas: 1. caso. El andlisis malecular detactd reamegios
RARa en los casos citogendlicamente negativas Conclusiones:
categordis marfologicas mas recuentes fueron 7, 9 an M3 tipica y 10
M3v. La LPA puede mostrar infrecuente patrdn de AMAE semejanie a
FAB M5. La expresion de CD34 y COBE se conelaciond con Mav,
dio destaca la importancia de combinar el andlisis moroldgico, ciioguims
citogandtico y malecular para el diagndstico cateqdrico de ia LEA




POSTERS 125
PATRON INMUNOFENOTIPIGO EN LEUGEMIA P 172 LEUCEMIA PROMIELOCITICA AGUDA: UTILIDAD | P 173
PROMIELOCITICA AGUDA (LPA) CON 1{15;17). DE LA CITOMETRIA DE FLUJO (CF) EN EL

Quiroga M, Pefia M, Acevedo SH, Cuello MT, Casali JL, Ramirez
FR, Falacios MF, Bracco MM da E, Scolnik MP.
KOGHEMA, Academia Macional de Meicina de Buanos Aires.

B estudio inmunolenolipico por cilometria de flujo mulliparameétrica

permite ¢n algunas ocasiones correlacionar los patrones del

mmuncienolipo con alteraciones citogensticas puntuales. En el pre-

senle trabajo evaluamos las caracleristicas inmunofenolipicas de

B LPA, analizando lag caracteristicas dal inmunofenatipo.

Se analizaron 200 pacientes con diagndstico nmunofenolipico de

LMA. El estudio se realizd por citometria da flujo v 1a presencia de

15;17) por citogenética convencional, por AT-PCH yio FISH, La

ncidencia de LPA con 1{15:17) resultd de un 8% (16/200). Los

patrenas inmunalenotipicos fueron los siguisntas:

a) 44% (7/16) CO13 (+h), CD33 (+ho), HLA-DR (-), CD34 (<) y
CcD15 (-)

b} 18% (3/16); CO13 (+ho),C033 (+ho), HLA-DR (=), CD34 () y
cD1s(-)

€) 12% {2/16); CD13 (+h), CD33 (+ha), HLA-DR {-), CD34 (+) y
cD15 ()

dp 12% (2M6): CD12 (+h), G033 (+ho), HLA-DR (-), CD34 (-) v
CD15 (+)

e &% {1/16}: CD13 (+he),CD33 (+ha), HLA-DR (-], CD34 (+) ¥
CD15 (-}

Abreviaturas. (h): homogéneo (ho): heterogéneo

Todos los pacientes tuvieron una expresion positiva homogénea
para el antigeno CD33 y negativa para el antigeno HLA-DR. El
antigeno CD34 resultd positive &n un 18% de los casos y el CO15
en gl 12% de los casos.

En nuestra poblacion de pacientes con LPA con t{15;17), solo el
447 presentd el inmunofenotipo descriplo como caracteristico de
esta entidad.

DIAGNOSTICO.

Lopazr Romero, &; Agriello, E; Fernandez, V; Martinez, P; Pombo,
P; Re, L; Garbiera,S.

Servicio de Hematologia del H.1.G.A. Dr Penna. Bahia Blanca

La Leucamia Promiglocitica Aguda [LPA) requiere una rdpida iden-
Ificacion ya que deben lomarse decisiones lerapauticas tempranas.
Habitualmente el screening morfoldgico es suficiente, pero la axis-
tencia da falsos positivos y negativos hace necesario buscar me-
lodos mias objelivos y mds rapidos que la confirmacién molecular
de la t{15;17) (PMLRARa+) patognomanica. Objetivo: Evaluar la
utilidad del inmunafenatipa por CF coma méatods diagnastico tam-
prano de la LPA ya que presenta al diagndstico un patrdn fandtipico
aberrante caracteristico. MATERIALES ¥ METODOS: desda mar-
zo de 2001 hasta junio de 2003 se evaluaron 85 pacientes con diag-
nostico presuntivo de Leucemia Mieloide Aguda de los cuales 10
presentarcn perfil inmunoidgico de LPA. Los procedimientos diag-
nésticos en el aspirado medular fueron: observacion microscdpica
& histoquimica parma mialopercxidasa, para CF se utilizo un panel
de anticuerpos monoclonales que cubrid el espectro de los distin-
tos linajes, luego se adquirio ¥y analizo en un FACScalibur,
Parametros hemostaticos evaluados: TR KPTT, DD, POF En las 8
tipicas el diagndstico se realizd por morfolagia y por CF, an las 2
variantes microglanulares se delecio por CF. Ademas se busco la
1{15;17) por AT-PCRA para la confirmacion diagndstica. Patrén
inmunofenotipico: Unica poblacion de blastos, autofluorescencia,
CD33++ homogeéneo, expresidn heterogénea de CO13, HLA DR-,
patrdn CD15/CD34 definida. Conclusidn: el inmunofanalipo aparta
gran valor para un screening rapido de LPA con rearreglo PML/

RARa.

UN CASO DE LEUCEMIA MIELOBLASTICA P 174
AGUDA / NATURAL KILLER.[LMA / NK)

Dr.Garate G, Dr.Cicco J, Dr.Garate GM, Dra. Milovic V, Dra.Casali C.
Sarvicio da Hamatologia Hospilal Alamén, Buanas Airas.

Se trata de un paciente da 71 anos que ingresa en febrero de 2003
por celulitis de miembro inferior con anemia, plaguetopenia y
leucocitosis de 124.000/mm?. En la médula dsea se observd un 78%
de blastos cuya marcacion dio; CO45++,C033+,C034- CD13+/
++ HLA-DR- CD56++,CD117+-,C01 1b-,CD15- CO1E- CD38-CO14-
y CDG4- Antigenos para estirpa megacarocitica y linfoides By T,
negalivos. Citogenético normal. PCR para PML / BARa negativa.
Biopsia de piel sin infiltracidn bldstica ni sindrome Sweet. Recibid
wratamiento con esquema 7+3 Con remision completa. Fallece a los
30 dias del tratamiento por hemoptisis masiva y paro respiratorio.
La LMA / NK corresponde a un 6% de las LMA y puedse llavar a
confusidn con la LMA M3 porque no expresa el HLA-DR. La mor-
Iologia & histoquimica también son similares a la LMA M3 varianta,
Es importante reconocer sus caracteristicas clinicas con localiza-
cones extramedulares como ganglios ¥ pied, y una sobrevida ma-
dia de 41 meses incluyando al trasplante alogénico de meédula dsea.
Esta farma de leucemia aguda puede tenar su origen &n un pre-
cursor comun al linaje migloide y NK y de ahi que se ha propuesto
designaria LMA / NIKK como una entidad bioldgica y clinicamente
diferente,

CARACTERIZACION DE CELULAS BLASTICAS EN

UM PACIENTE COM MECROSIS MEDULAR AL P178

DIAGNOSTICO.

M | Gaillard®, L Bezrodnik®, J Sardafions™, L Aversa **, M Gutiarrez
“*, P Pesce"",G Drelichman®®, D Fraigeira®®.

Servicios de *Inmunclogia y **Hemalologia. Hospital da Nirios " R.
Giutierrez.” Buenos Aires. Argenting,

El estudio morfoldgico, citogenético v el inmunofenatipa (IF) forma
parte del correcto diagndstico de las Leucemias Agudas (LA). EI
IF por citomatria de flujp (CF) permite caracterizar células
leucémicas de progenitores normales con una alla sensibilidad a
través de combinaciones de marcadores leucocilarnios que normai-
menie no se encucntran en MO (Enfarmedad minima residual EMR)
Objetive: presentar un pac con LA en el que el IF a través de la
busqueda de EMR permilio asignar linaje v caractarizar la pobla-
cién leucémica. Material y método: Pac da 10a , sexo masculing
que ingresa por coxalga de & dias de evolucidn, Presenta palidez,
anorexia, fiebre, pequefias adenopatias, leve hepatoesplenomegalia
. Labomtorio: Pq:127.000 HB:9.3 Leucocilos 5600 y ausencia de
blastos. A los 10 dias se indica PAMO y biopsia de MO.PAMO: sin
celularidad, alta consistencia dsea y necrosis. Biopsia: Malterial
necrético con difusa infiltracion blastica. Se asume coma LLA y se
instaura tratamiento con protocclo LLA 2002, Al dia 8 se indica una
nueva PAMO para establecer estirpe. Se realiza inmunomarcacion
y andlisis de 100000 células por CF Panel: CD45, CD3, CD7, CO10,
CD19, CD20, CD79a, CD34, IgMcit, TdT.Se observa la presencia
de una minima poblacidn que representa un 0.83% dal total de
células nucleadas de MO con marcacidn positiva para; CD19, CD10,
TDT, CD34, CD20 de alta intensidad, CD79a cit y negativa para
CD45 & IgM cit, por lo que se asume como LLA de Precursor B .
MO del dia 33 sin EMR.

Observaciones: la alta sensibilidad y especificidad de la CF pear-
mitio confirmar el diagndstico de LLA y ayudo a establecer el linaje
de las células blasticas en una MO con EMR,
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TRATAMIENTO DE LLA PEDIATRICA CON

PROTOCOLO GATLA LL-90 EN LA PROVINCIA DE P 176

ENTRE RIOS

Magri Aranguren P. Gdmez Mux L, Giunla M, Costa JC, Venlurini
C, Scalnix M.

Haospital Materno “Infantiil San Rogua” - Parand - E. Rios

Desde julio 90 hasta julic '96 44 pacientas ingresaron al protocolo
GATLA 1-LLA-90 siendo todos evaluables. El esquema terapeutico
consistia en: 1-Induccidn; PREDF + VCR + DNR + LASA; 2 -Con-
solidacidn: CFM + ARA C + 8 MP; 3-Prol. M: HDMTX + & MP; 4-
Intensificacién: DMT + VCR + ADR + L ASA y luego CFM 4+ ARA
C. 5- Mantaimignto: MTX + 8 PM hasta complelar 24 meses de tra-
tamienta; 6- Profilaxis SNC: Triple intratecal con DMT + ARA C +
MTX. Se agregd radioterapia craneal (1200 cGy) en los pacientes
de alto riesgo v en los de fenotipo T. Caracteristicas de los pacien-
tes: Sexo (M/F) 21/23; Mediana edad 4,6 afios; Morfologia FAB (L1/
L2): 35/8. Distribucidn en grupo de riesgo: AE 14 pacientas (31,8%),
Rl 27 pacientes (61,4%), RA 3 paclentes (6,6%. El porcentaje de
remisidn completa (RC), Muerle en induccion (M1), Sobrevida libre
de evenlos (SLE) y Sobreviva Global (SG) fueron estimados a 120
meses

# AC % % MI % SLE % 8G

4d 43 88 2.2 57 66

Plas.

Conclusidn: El uso dal protocolo GATLA LLA-90 evaludndolo con
largo seguimiento logrd en nuestra provincia un buen indice da AC
can bajo indice de mortalidad por toxicidad de tratamiento v larga
sobrevida.

TRATAMIENTO DE LLA PEDIATRICA CON

PROTOCOLO GATLA LL-86 EN LA PROVINCIA P12y

DE ENTRE RIOS

Negri Aranguran P, Gomez Nux L, Giunta M, Costa JC, Sakamoto
F. Scolnik M

Hospital Materno “Infantil San Rogue® - Parand - E. Rios

Desde agosto '96 hasta dictembre '02 todos los pacientas
pedidtricos (> 1 aflo < 18 afos) con LLA fueron tralados con el
protocolo GATLA/BFM B-LL-96. Los pacientes sa dividiaron en 3
grupos de riesgo 1-Standard (RE) edad > 1 y < 6 afios Ato. Leu: <
20 x 107, buena respuesta a prednisona (BRP) al dia 8, remisidn
completa al dia 33 (RC33); no marcadores T. 2-Intermedio (RI) edad
= 1 afo; (BRF) al gia 8, (RC33); 3-Alto Riesgo (AR) edad > 1 aiio;
mala respuesta a prédnisona dia 8 (MRP), no RC33; 1(9; 22) o 1(4;
11). El esquema terapéutico consistid en: 1. Induccidn: PRED +
VCR + DNR + L ASA, & RE efectia 2 dosis de DNR. El BA luego
de Induccidn efectia & Blogues de OTX y radioterapia en SNC pre-
vio & mantenimiento, 2. Consolidaciom: CFM + ARA C + 6 MP: 3,
Prot. M: HOMTX + & MP en Rl s& randomiza una rama con HDMTX
+ARA C + 8 mp; 4. Inlensificacior DMT + VCH + ADR + L ASA y
luago CFM + ARA C. 5, Mantenimianfo: MEX + 6 PM hasta comple-
tar 24 meses de tratamiento, &l RE vardn completa 38 meses, el
Rl se randomiza &l uso © no de pulsos de VCR + DMT: 6. Profi-
laxis SNC: Triple intratecal con DMT + ARA C + MTX. Se agregd
radioterapia craneal (1200 ¢Gy) en los pacientes de alto riesgo y
en los de fenolipo T. El porcentaje de remisidn complata (RC),
Muerta an induccion (MI), Scbrevida libre de eventos (SLE) y So-
breviva Global (SG) fueron estimados a 80 meses:

% SLE % 5G

Ples. #RC % Ml

68 = o4 14 70 73

Conclusian: El uso del protocolo GATLA LLA-86 logrd en nuestra
provincia un buen indice de RC, SLE y SG con bajo indice de mor-
lalidad por loxicidad de tratamiento.

\

ASOCIACION DE SINDROME DE KAWASAKI Y P178

ABSCESOS MUSCULARES EN UN NIND
PORTADOR DE LLA.

Dra Cédola,MA, Esandi,D,Rodriguez, G.
San Lucas. Neuguén {para Miembro litular)

Adolescente de 13 afios de edad, 41 kg de peso, portador de
Leucemia Linfoblastica aguda,comun, hiparleucocitaria, (187.x10.3/
uljbajo Tmlamiento con Protocolo LLAO2 GATLA R.intarmedia. (Ria
al dia 8 +, MO dia 15 M1,MO dia 33 M1}, Durante la fase de induc-
cian ,al nifio prasenta dolores en M1, predominio franco de panto-
millas. Primero la pierna lzquierda y luego en ambas, que no mejo-
ra con analgesia habitual. Sin signos inflamatorios locales, con in-
demnidad de pulsos.La Ecografria muestra una masa hipoecoica
a nivel del gemelo izg., 67x35x55mm de bordes netos.Mientras que
del lado del lado derecho ,ublcado en 1/3 sup. del gemalo ss ob-
serva una imagen nodular de bordes definidos de 32x20x31mm,
compatibles con hematamas. En @l reinlerrogalorio se rescata al
antecedente de la practica habitual de valey, El dia 28 de QMT,
presenta  salida medular con trombocilosis de 1056
%10.3,2.81x10.6de GR y 14.2x10.3/ul de GB. So observan dilata-
ciones Coronarias por Ecocardiograma. Con diagndstico presuntivo
de Enfermedad de Kawasaki, se medica con AAS 10mg/
kg considerandose Tralamiento con Gammaglobulina fuera del tiem-
po de indicacion. Se electia drenaje quinirgico de ambos geme-
los, obteniéndose abundante secrecion purulenta por Estafilococo
A.{maticilino sensible).Se medica con ATB EV.x10 dias. Se expecta
mejoria clinica, para continuar Tto OMT segln protocolo.Realiza
Fase 2 de Protc. |, asi como M1 yM2 con valores de Rio pla-
quelario normales o aumentados.con nadires de 250x10.3/
ul.Controles ecocardiogrificos con persistencia de ansurismas
coronarios,de manor didmetro,

Conclusion:Se considerd con la buena respuesta al dia B y
naulropenia severa el momento de |a posible entrada del Estafilo-
coto Aureus a travis de venopunturas, La presencia de hematomas
infactados y su asociaciin con trombocitosis y arteritis refuerza la
asociacion da Kawasaki'estalilococo/LLA,

LINFOMA/LEUCEMIA T PEDIATRICO CON P 179
EXPRESION DEL RECEPTOR y5 (TCR y5)

"Hernandez M, "Cafeni H “Agriglic E; “Lopez Romero A; *Fombo
P, *Garbiera S, *"Smit B “*"Barmasconi A.

*Servicio de hemalologia y *"Servicio de Patologia del H.1.G.A Dr
Panna de Bahia Blanca | ***Hospital Nacional de Pediatria Prof. Dr.d,
Garrahan, Bs As.

Les linfomasieucemias Ty son poco Irecuentes en la poblacién
pediatrica. Reportamos &l caso de un nifio de 5 afios que presen-
16 adenomegalias cervicalas, supraclaviculares, axilares &
inguinales Induradas no dolorosas de 15 dias de evolucién.
Hemograma de ingreso: Hio:44%, Hb:15.4g% L:5900/mm3
S4BEBL3SMB, BP-262 000/mm?, Ers:7mm, serologia para Epstein
Barr, HIV, HCV, HBC neg. RX torax normal. La biopsia por anato-
mia patoldgica del ganglio muastra una infiltracidn por Linfoma
Linfoblastico ALeucemia Linfoblastica Aguda T y por citometria de
flujo una poblacion de linfocilos TcRgd+, con expresidn de CO7++,
CD3+, CDS+, CD2+, CD45+, CD4-, CD8-, CD3B++, HLA-DR+
heter. CO71+. Ademas se evaluaron las regiones variables d dal
TeR por CF sugirendo monoclonalidad para la Vd 3. La médula
dsea mostrd una infiltracion del 30% de blaslos con las mismas
caracteristicas inmunofenotipicas. Los resultados del estudio dal
rearregio molecular del TcR y citogenélico de médula dsea adn
pendientas. El paciente recibe tratamiento (ito) para Leucemia
Linlobiastica Aguda protocolo ALLIC BFM 2002. El dia 15 intratto
presentd 5% da blastos en la MO por CF Actualmente se encusn-
Ir& &n buen astado general y bajo tratamionto. Se presenta el caso
por la baja frecuencia de la patologia y el compromiso de MO an
un pacienis con hemograma normal.
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SIMDROME LINFOPROLIFERATIVO CRONICO P 180 VARIANTE COMPLEJA 1(8;21) EN UNA NINA CON | P 1B1
€SLPC): CORRELACION DEL ESTUDIO LMA

MESTOPATOLOGICO (HP}Y CITOMETRIA DE FLUJO (CF).
"Agrello E; *Lopez Romero A; *Marlinez P, *Pombo P; *Garbiero
B +8mit R+ Lespi P

“Bervicio de Hemalologia y +Servicio de Patologia H.1.G.A. Dr. J.
Penna, Bahia Blanca.

Los SLPC son un amplio grupo de enfermadades que tienen su
owigen &N la proliferacidn clonal de linfociios maduros de estirpa B,
T o NK. El diagndstico de laboratorio se basa fundamentalmente
en o examen HP y el inmuncfenotipo celular. Objetivo: correlacionar
dos métodos diferentes de diagnastico, al HP y la CF en los SLPC.
Se analizaron en forma comparativa 28 pacientes: 21 ganglios (G),
5 medulas cseas (MO} y 2 segmenios de intestino delgado (10).
En las biopsias se realizaron las tinciones habitvales e
immunchistoquimica para Pan B, Pan T, CD10, CD23, CDS, CD30,
bd-2, cadenas k y |. La muestra en fresco para CF se disgregd
mecanicaments y se uso Uriple marcacion con un amplio panel de
anbicuerpos, luego se adquind y analizd en un FACScalibur. Se ob-
servaron cambios linfoides atipicos en 14 ganglios con los dos
méodos; 1 no fue apio para CF por aumentada mortalidad celular;
2 endenciaron una mfilracion no hematoldgica; 4 G y 1 1D mostra-
mon cambios linfoides reactivos. En las 5 MO v 110 los dos méto-
dios coincidieron en el diagnastico de linfoma. En nuestro grupo
abservamos discrepancias en la clasificacion de 2/6 MO.La CF as
mn mélodo sensible, ripido v especifico que distingue faciimenta
procesos neopldsicos (monoclonales) de aquelios reactivos
@policlonales) para poblaciones B. La AP sporta ademas del diag-
mostico histeldgico patrones de infiltracién, necrosls y fibrosis. Re-
comendamos el uso de ambos métodos ya que logran una capack
dad de deteccidn mayor que cada uno en forma aislada.

Zelaya G, Scheifer D, Felice M, Rossi J. Barreirg C, Gallego M.
Laboratorio do Citogenéfica-Servicio de Ganélica-Servicio da
Inmunciogia-Servicic de Hemalo-Oncologla-Hospital de Pediairfa
“Prof Dr JPGarrahan™-Buenos Aires.

La translocacidn 1(8;21)(q22;q22) es la mas frecugnte anomalia
cromosamica en LMA-M2. Las variantes simples v complejas se
han obsenado en un 3-4%.5in embargo en poblaciones pediatricas
silo estdn presentes en un 1%, Las complejas comunicadas en la
literatura imvolucran los cromosomas: 1, 2, 3, 5, 8, 7, 11, 12, 13,
15,17, y 18.

En el periodo desde 1989 hasla la fecha, se observaron 37 casos
de 1(8;21)(q22,q22) en un total de 230 pacienies con LMA evaluables
citogenéticamente. En el presente trabajo describimos la unica va-
riante compleja en esta sene (0,4%) .

La nifia tenia 13 afos y 2 meses al momento de la consulta. Los
datos de laboratorio fueron :GB: 6.700/mm? Hb: 58g/dl
Jplaguetas: 16.000/mm? El inmunofenotipo fue compatible con LMA
con expresion de C019, Alcanzd la remision completa pero recayd
en médula a los 8 meses del diagndstico. Se le administrd 2004 +
AraC sin respuesta. Recibid un 2do.tratamiento con CAT nuevamen-
te sin respuasta. Murid por enfermedad progresiva.

El cariotipo con bandeo G fue:46, XX 1{8,10){g22;p13) [3)/
46, XX idem, del{3)(q22)[17)/48,XX[2]. La lécnica da FISH con son-
da de pintado para los cromosomas 8, 10 y 21 evidencid una
traslocacion compleja 1(B;10:21)(a22:p13;022). También s confirmd
la fusidn AML1/ETO. Se destaca el hallazgo dael primer case de una
variante complaja involucrando el cromesoma 10.

PACIENTE CON SINDROME MIELODISPLASICO | P 182
{SMD) Y CELULAS B PERIFERICAS DISMINUIDAS,

“illa M., “Gaillard MI, ‘Rivas M., ""Basack N.,*“Dralichman
6..""Freigeiro D., *"Averza L.,""Pariaz R.." Bezrodnik L.

*Servicios de Inmunciogia ""Hemalologia, Hospital de Nifios Bi-
cardo Gulierraz, Buenos Aires, Argentina.

Los SMD son poco frecuentes en pediatria. Pueden asociarse con

alteraciones cromosdémicas, siende mds frecuentemente involucra-

dos los cromosomas 5, 7, 8y 17, La monasomia 7 puede tanar un
curso progresivo y fransformarse en leucemia,en casos esporadi-
cos prasenta  resolucicn espontanea. Un 12% de los SMD asogian

alteracidn  inmunoldgica cuanti ywo cualitativaz [hipar o

hipagamaglchulinemia, alteraciones vanables de linfocilos T, B, NK

¥ neutrifilos). Objetivo: Describir las caracteristicas clinicas e

mmunalogicas de un paciente con dicho sindrome. Paciente, sexo

masculino, sin anlecedentas personales o familiares de importan-
cia .que comienza a los 8 afos con verrugas multiples, por lo cual
es evaluado en &l servicio de inmunologia para descartar deficien-
cia celular. La evaluacidon inmunoldgica revela hipogamaglobuli-
nemia a expensas de 2 isotipos (IgG e IgM) entre 1 o 2 DS, con

disminucion de linfocitos B en sangre periférica: CD20: 1%(VN: 7-

Z3%) . Se descarta Agamaglobulinemia Ligada al X, por técnicas

de biclogia molecular [mutacion de btk). La investigacion

hematologica revela la presencia de una anemia megaloblastica,
neulropenia y plagquetopenia. Luego de 2 afios de seguimiento, la
wercora puncidn de médula dsea revela cambios mielodisplasicos
maspecilicos. Biopsia: hipoplasia medular a predominio megacario-

alico. Cilogenético: presencia de “monasomia 7",

Comentario:

- En todo paclenta con hipogamaglobulinemia y disminucién mar-
cada de linfocitos B en sangre periférica, descartada una
Inmunodeficiencia Primaria, debe sospecharse SMD.

- Todao paciente de edad pedidtrica con SMD debe valorarse
inmunologicamente,

- La bisqueda de alteraciones citogenéticas es (fil para descatrar
el SMD.

PRESENTACION CLINICA Y DE LABORATORIO P 183
INICIAL EN LEUCEMIA LINFOBLASTICA AGUDA

Momn L, Rivas MF, Gutierrez M, Pesce P, Aversa L, Drelichman G,
Farias R, Guillen J, Freigeiro D
HNRG Division Hemato-oncologia

Introduccidn: Las leucemias agudas reprasentan la neoplasia mas
frecuente en pediatria, el 80% de ellas corresponde a LLA. Frecuen-
temente se presenta con fiebre, decaimiento, palidez, anorexia,
hemorragias. Objetive: Describir la presentacidn clinica y de labo-
ratorio de la LLA en nifios al diagnéstico en nuesiro hospital.
Correlaclonar demara diagnostica con muerle en induccion, Mate-
rial y métodos: Se realizé un andlisis retrospective de las hislo-
rias clinicas de paclentss con LLA incluidos en el Protocolo LLA-
96: habiéndose confeccionado una ficha y procesandose
estadisticamente en EPI INFO 2000, Resultados: Un total de 129
casos con LLA fueron tratados segin el Protocolo LLA-96 entre
marzo de 1996 y diciembra de 2002 ,da los cuales 113 pacientes
fueron evaluables. El 57.1% fueron de sexo masculino, con una edad
media de la muestra de 79 meses (r: 5-192 meses). El 1.8% pade-
cia Sindrome de Down. El motivo de consulta més frecuente fue
ficbre (38.8%) saquido por decaimiento (27.3%), dolor dseo (25.9%),
palidez, purpura y hemorragia (17.3). El laboratorio inicial demos-
tré: una media de gldbulos blancos de 61800 (r: 1300-728000), de
plagquetas 83700 (r: 1000-423000), de hemoglobina 8.9 gr/dl (r: 3.4-
14.4 gridl) y de blastos 53% (r: 1-99%). El 2.8% de los paciantas
tenia compromiso del SNC al diagndstico. Segun inmunofenoti-
pificacion e5.5 % fueron ProB et 40.9% Comun el 40% PreB | al
127% T v el 0.9% bifenctipicas B/T. El 27% fuercn de riasgo
standart, el 3.1% de riesgo intermedio y el 8,9% de riesgo alto.

La media de demora diagnostica global fue de 31,6 dias | en los
pacientes fallecidos en induccion de31 dias , en los muertos an
intensificacion de 30,9 y en los recaidos de. 28,1 (todas P no sig-
nificativas). Conclusién: La presentacion clinica de la lsucemia
linfoide aguda es habitualmente inespecifica lo cual influye en su
demora diagnostica..Sin embargo no pudo correlacicnarse esta
demora con muerte precoz ni recaldas.
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RESULTADOS EN LEUCEMIA LINFOBLASTICA P 184

AGUDA (LLA) EN NINOS CON PROTOCOLOD
TIPD BFM.

Freigairo D, Aversa L, Gutierrez M, Rivas MF, Pesce P, Parias R,
Dribin A, Drebchman G.

Hosp. Nitos B. Gulierrez, Bs As.

Objetivo: reportar los resultados en el tratamiento de LLA en ni-
fos con protocola tipo BFM en una sola Institucion. Material: In-
gresaron desde 3/96 - 12/02, 113 pacientes (pac) evaluables con
LLA tratados con prolocolo tipo BFM con MTX a 2 grfm2, TIT ex-
tendida y consolidaciones trimestrales con vincristina y pradniscna
en el mantenimiente como principales modificaciones del protoco-
lo original. Resultados: Hubo 65 masc y 48 lem, con una x de edad
de 79 m (Bm-192m). La x de GB fug de 61.800/mma (1300-728.0),
x plaguetas: 83.700/mm3 (1000-423.0), x Hb: 8.9 g% (3.4 - 14.4),
Por inmunofenolipo el 40.9 % tenia CD10 pos, Pre B: 40%, ProB:
5.5% y T: 12.7%. El 3.8% tenfa compromiso SNC al inicio. Se efec-
tud estudio citogenético en el 60 % de los nifes, de 105 cuales 34%
fusron normales, 5% = 53 Cr, 5% entre 47-53 Cr, 1.2%
hipodiploides, 1.8 % 1(8,22), 1% t{1,18). De acuerdo a grupos de
riesgo: 27.1% eran standard, §3.1% intermedio y 9.9% alto. Al dia
A de Prednisona, el 91.2% lenia <1000 blastos/mma3 an sangre. Al
dia 15 de induccidn, el 80% tenia una MO en remision complata
(RC), 213, M2, 7 % M3 y 12 % no evaluable. Cbluvieron la RC un
89.4 % de los nifios, con 1.8% de respuestas nulas y 8.8% de
muertes en induccidn, Oourrid un evento (muerte o recaida) en 33%
de los pacientes. Asi, hubo 10.7% de muerles en AC y 16% de
recaidas, de las cuales la mayoria fue en MO (61%5). Las recaidas
en SNC representaron un 3.5%. Con una media de seguimiento de
37 meses, la SLE y SV global a 5 anos fue de 87.1 % y 89% res-
pectivamente. La SLE y SV por grupo de riesgo fue : 73.2% y T6.7%
{standard), 67.6% y 70.4% (inf) y 50% y 50% (allo). Conclusidn;
Comparado con los dos estudios previos (LLA 87 y 80) hubo una
mejoria en los resultados. Se mantiene la eficacia de la prevencidn
de SNC con quimioterapla sistémica y TIT. Continda en un nivel alto
el numara de pacientes fallecidos especialmente en RC

CAMBIO DE LINA.J_E EN LLA EN DOS PACIENTES P 135
MEMNORES DE 1 AND

Bernasconl, A.°; Felice, M.**"; Gallego, M.*"; Somardzic, A%
Zelazho, M."; Rossi, J."

Servicios de Inmunologia®, Genética®™ y Hemalo-oncologia ™", Hos-
pital Nacignal de Pediatria ¥ Juan P Garrahan"”. Buenos Aires. Ar-
gentina.

En LLA pedidtricalos cambios del inmunofenotipo entre el diagnds-
tico v la recaida estan representados principalmente por perdida @
adquisicicn de marcadores antigénicos sin que esto implique u
cambio en &l linaje.
Se presentan 2 nifios (P1 y P2} menores de 1 aio con LLA pre
cursor B (FAB L1) con las siguientes caracteristicas al debut

Fenotips Edad/ cilogenélico WBC HB Pt
Saxo 107t giml  x10%%

P1 Eariy -B EmM
P2 Pre B mM

del11g23 39 45 38
t(11;15) 1010 10,6 19

El P1 a los 23 meses sufrid una 1° recaida en MO y SNGC, donde
mantuvo &l fenatipe micial, adquiriendo CD13 y CD33 parciaime
le y se identificd l2 1(4,11). Luego de |a remision compieta recibid
un TMO y a les 3 meses post-trasplante recayd nuevamente co
blastos de fenotipo misloida (FAB MS5) & igual citogenético

El P2, a los 14 dias de tratamienta hizo un cambio de linaje a L
(FAB M5).Conlints &l tratamianto para LLA, remitic y a 105 3 me
ses recayd.con el fenotipo inicial. La t{11;18) se mantuvo en lodos
los momentos evalusdos
Los cambios interimaje (LLA & LMA) en LLA son poco frecuantes
(5%). Eslos dos pacienies exparimentaron un cambio interlinaje
tanto inmunoldgico coma modoldgicn, sin cambio en el citogenéticd,
lo que nos permite redacionar clonalments a los diferenles proce
sos descriptos. La pressncia de alleraciones del 11g2
involucrando al MLL, =n =sios pacientas confirman &l rol de esta
alteraciones en & cambeo de linaje.

LEUCEMIA PROMIELOCITICA AGUDA (LPA) EN

4 P 186
PEDIATRIA: TRATAMIENTO EN UN GRUPO

MULTICENTRICO

E Alfaro, M Falice, D Freigeiro, L Aversa, A Picon, M Gallego, J
Aossi, M Scopinaro y F Sackmann-Muriel,

Hospitales Garrahan, Gutierrez y Posadas. Buanos Airas,

Desde En'95 a.Jun'03, sa desamollaron 2 protocolos sucesivos para
&l tratarmignto (Tio) de LPA, El primaro, constaba de una fase de
Induccidn con ATRA junto con el esquema llamada AIE, seguida
de fase de Consalidacian, una lase de Intensilicacion con allas dosis
de Citarabina+Etopésido y mantenimiento hasta completar 18 m de
Tio. En el segundo protocolo, se utilizd el esquama AIDA, con una
Induccion con Idarrubicina+ATRA hasta alcanzar la remision com-
plata (RC), seguido de 3 blogues de Consolidacidn y una fase de
mantenimiento con MTX+56-MP alternando con ATRA hasta los 24
meses de Tio, Cuarenta y ocho pis fueron ingresados: 23 en el
primer estudio y 25 en el segundo (M:31/F:17). La edad madia fue:
9.2 a (r: 10 m-16 a). El Rto medio de WBC: 29.350 (r:0.800-152.0)
/mm?®y &l Rto medio de plaguetas: 35000 (£.0-170.0)/mm?. Cinca
pls presentaron LPA variante. Todos los pts wvieran grados varia-
bles de CID. El 93% de los pis tuvieron diagnostico citogenetico o
molecular de la t{15,17). En el primer estudio 5 pts presentaron
sindrome de ATRA y ninguno en el 2o, En al 1ar. estudio la Ala &
la Induccion fue: Muertes: & pis (3 previo a Iniciar el tratamiento y
3 durante la aplasia posterior), BC: 16 pls (69%) v Rla Mula: 1 pt
De los pts que alcanzaron la RC, 7 presentaron recaidas y 9 con-
tintian en RC. Con una madia de seguimiento de 60 m la pSLE (EE)
g5 44 (10)% y la pILE(EE) es 63 (12)%. La Rta a la Induccidn en
gl 27 estudio fue: Muerte: 6 pts (5 previo a iniciar la terapia y 1 por
sepsiz), RC: 19 pis (76%). De los pts que alcanzaron la RC, 2 pre-
santaron recaidas hemaloldgicas y 17 contindan an RC. Con una
media de seguimienio de 30 m la pSLE (EE) es 58 (14)5% y la
pILE(EE) 73 (17)%. Conclusiones: 1)Los resultados del 2% estu-
dio, sin demostrar una diferencla estadistica significativa en la SLE,
tienen una tendancia a ser superiores. 2jLa prevalencia de sindro-
me de ATRA a3 inferior en 27 esludio,

TRATAMIENTO CON 2CDA DE LMA PEDIATRICAS
RECAIDAS O RESISTENTES AL THATAMIENTO DE
PRIMERA LINEA

M Falice, E Altaro, L Fraguslli, A Latella, M Gallego, J Rossl y F
Sackmann-Murel
Departamentcs de Hemalo-Oncologla, Hospital de Dia, Ganalic
g Inmunologia dal Hospeial de Pediatria Juan P Garrahan. Bueno!
Alrgs.

P18

Las LMA recasdas y refractanas al tratamienlo de primera linea sg
un verdadero desafio para &l hematalogo. La combinacion de 2004
con un antracichinico U ofre antimetabolite (Citarabina) ha sido ex
plorada como opcidn para este grupo de pts. Desde Noviembre d
2000 hasta Febrero da 2003, 9 pts (M: 2/F:7) con LMA recaida (8
o refractaria (3) fusron tratados con 2CDA (8.9 mg/m*/dia por
dias), combmada con Doxorrubicina lipesomal (1pt) y Citarabi
{8pts} (500 mg/mPidia por 5 diaz). Los sublipos FAB fueron: M
(1pt), M2 (3pis), M4 (1pt), M5 (2pts) vy M7 (2pts). Dos eran L
secundarias La respuesia a un ciclo de induccidn fue: Remisid
Compisis {RC): & pts (88%), Muerle durante |a aplasia de |a indug
cion: 1 pt ¥y Respuasta Nula: 2 pis.
De los pacientes de que alcanzaron la AC, 2 presentaron una re
caida precoz y 4 siguen en AC (+ 4, +5, +5 y +Bm). Solo 1 recib
tratarmsanto de Consolidacion con TMO Autdlogo, por tratarse de u
recaida a 43 m da AC. Todos los pacientes presentaron Toxicida
Hamatolégica & Infactoldgica Grado 4. El foco de infeccicn detag
tado en 7/9 pis fue abdominal.
Concluimos: 1) La 2CDA en combinacion con Citarabina a5 un tra
tamiento eficaz para las LMA pediatricas recaidas o refractaria
2) Digho tratamiento necesita de una consolidacidn posterior co
alguna forma de TMO. 3) La toxicidad es severa, especialmenta
hemalclogica y por ende la infectolégica y 85 necesaria una co
plejidad terciaria para el manajo de la misma.
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TRATAMIENTO EN LMA PEDIATRICA. P 188 NEUTROPENIA FEBRIL EN LEUCEMIA P89
RESULTADOS DE UN ESTUDIO MULTI- LINFOBLASTICA AGUDA RECAIDA EN INDUCCION

INSTITUCIONAL (1-LMA 95)

M Felice, E Alfaro, © Frelgeiro, L Aversa, A Picdn, M Gallego, J
Rossi, M Scopinaro y F Sackmann-Murigl

Servicios de Hemalo/Oneologia de los Hospitales Juan £ Garrahan,
H. Gutidrrez y A, Posadas. Buenos Aires

Daeda En'S5 hasta Mar'98, 77 pts <15 afos(M:37/F40) fuaron
evaluables para un estudio multi-institucional para el tratamianto
{To) de LMA. La edad media fua da 6 a. Los pts eran divididos en
2 grupos de riesgo de acuerdo 8 su grupo FAB v su Rta en la MO
ded dia 15 del Tho: a) R Estandar (RE): M1-M2 con Auer, M3 y M4Eo,
Indos con <5% de blastos al di5 del Tto. b} R Alto (RA): todos los
pts que ro eran RE. El Tho consistia en una fase de Induccion (AIE),
Consdiidacion (6 sam), Intensificaciin y Manlenimianto hasta com-
pletar 18 m. Los pts de RA con donante recibian TMO en 15, AC.
Bl Rio medio de WBC: 408,360 (r: 0.800-4586.000)/mm’ y los sublipos

| FAB. M1. 5 pts, M2: 19 pls (25%), M3: 26 pts (34%), M4: 10 pis,

M5: 6 pts y M7: 7 pts, Dos pis fueron LMA, indiferenciadas y 2 LMA
=on bajo Ato de tlastos. Cincuenta y un pis (67%) eran da RE y
26 (33%) de RA, La Rla al Tio ue: AC: 81 pls (79%), muerles en
Induccion: 12 pis (15.6%) y Rta nula: 4 pts (5.2%). De los 61 pis
qua alcanzaron la RC, 29 presentaron evenios: 25 recaidas v 4
muerles en RC. Dos pts recibieron TMO: 1 recayd alos 11 my el
otrp permanece en ARG +70m. Con una media de seguimiento de
73 {50-8G} m, la pSLE (EE) para todos los pts es de 42(8)%. Para
el AE: 49 (B)% v para & RA: 28 (9)% (p=0,047). La pILE (EE) fua
para todos los pts: 53 (7)%, RE: 59 (8)% y RA: 38 (12)% (p=0,081),
Concluimos: 1) Existe una alta incidencia de M3, 2) La lasa de
muertes en Induccidn debe ser disminuidas mediante un mejor so-
porta, 3) Los resullados gichales son aceptablas de acuerdo a los
resuitados internacionales y 4) El TMO es una opcion de tratamiento
paEra pocns pts

Fraquelli, L., Felice, M., Alfarg, E., Latalla, A., Pallading, M.,
Onoratelli, M., Paganini, H., Lamberti, M.

Htal.de Dia Oncoldgico, Oncologia, Infaciolagia del Hial, de Pedia
tria Prof O J R Garrahan, Buenos Airas, Argantina

Los pacientes con Leucemia Linfobléstica Aguda (LLA) recalds ra-
ciben quimicterapia (QMT) intensa .Con el fin de evaluar las infec
cionas (vego de |la OMT da induccidn y los laciores de rissgo da
sepsis y muerte por infeceion se realizd un estudio retrospectivo
an los pacientes (pac.) con LLA recaida. La QWMT de induccian in-
cluye 10 dias de prednisona 100 mg'mz VO vy blogue de 6 dias
RA1: Dexametasona 20 mg/m2 x5, Metotrexato1g/m2, Cilarabina
2g/m2,VCR 1.5 mg/m2 =2,PL con QOMT, EMP 100 mg/m2 VO xTy
L-asp 25000 ulim2 IM. Becibicron esta QMT. 92 pac. dosde Sap
94 a Dic 01.De los 90 pac.evaluablas 88 (75 6%) eran varonas y la
edad fue 2.3 a 20.8 anos (media 9a DS 2.9a).23 pac.eran mayores
de 12 afios.5e considert |a duracikin da la remisian completa. Eran

de catéler implantable el B4.4%:.E estado nulricional lus:
GB( T6%) eutrdficos, 20( 22%) obesos y 2({ 2%) desnutridos ordni-
cos, Presentaron neutrcpenia febril (MF) 80 pac.(B8%:), =epsis 27
(30%) v fallecieron 8 pac (10%) Todas las mueras fueron por
sepais no confrolada. Todos los episodios de NF cumplen los cri-
terios de alto riesgo. Los dias da internacidn fueron:3a 106 (media
19.5 D5 17.7d). Dabieron ser tragladados a UC! 18 pac (20%) y
recibioron ARM 15pac.(17%).8e realizaron 9 cirugias. Tuvieron
hemocultivo positivo 42 de los B0 episcdios de NF (52 5%){Gram+
29,Gram-15, hongos 5). Los focos de infeccidn fueron: mucositis
oral 30{37.5%), pulmonar 26 {32.5%), enteral 13 {16%), perianal
12015 %), De las variables analizadas la edad >12anas fue la ani-
ca variante estadisticamante significativa para 1a presencia de muer-
te (OR 7.5 1C95%1.43=0R=<43.8).Los lbcos perianal enteral infirado
pulmonar y la edad=12 afios fueron significativos para la presencia
di sepsis.5e concluye que los pac. luego de la induccidn de LLA
recaida tonen allo riesgo de sufrir sepsis v muerte. Es necesario
axiramar los cuidados postOMT.

VALORACION DEL DOLOR - ANSIEDAD DURANTE

P 190
LOS PROCEDIMIENTOS INVASIVOS EN NINQS

CON ENFERMEDADES HEMATOLOGICAS,

Maoschen Morma®, Margetik Monica**

" enfarmera, ** licanciada en enfermaria. Hospital de Nifios VJ Vilala
- Virasorp 1850 Resario, Santa Fo

Dbjative: Valorar &l dolor - ansiedad en los procedimientos invasivas
realizados en nifos con enfermedades hematoldgicas duranta e ano
2002, Antecedentes: Al consultar las normas de la OMS v otras
publicaciones acluales notamos la relevancia d este tema, sin am-
bargo an nuestro servicio no existia evaluacidn de esta practica.
Disenio: Se analizaron los registros de enfermeria dal Hospital de
dia del servicio de Hematologia (HDD) v los de la Unidad de Gui-
dados Paliativos v Tratamianto del dolor (UGP y TD). Poblacidn:
Minas con enfermedades hematoldgicas con edades comprendidas
entre 4 meses y 17 afios que =& asistizron an & HDD del servicio
en el ano 2002, Resultados principales: Durante este periodo se
rgalizaron 212 procedimientos, en 102 interving la UCP y TD indi-
eando madicaciin parm sedacion y analgasia. En todos los casos
se aplicaron ademds, medianos farmacoldgicas. En 91 procedimien-
oz se realizd la valoracion de la respuasta de los nifios conside-
rando la ansiedad, previa v durante el procedimiento y el dolor,
duranta y postarior al mismao. Se pudo detectar que del tofal da los
nifios evaluados, se presentd mieds o ansiedad en 35 casos, dolor
durante el procedimiento en 9 cases y dolor posterior al mismo en
8. Conclusiones: Los ninos con enfermedades hematoldgicas son
sometidos a procedimientos dolaraosos, esto es causa de temar,
ansiedad y sufrimiento, En estos pacientes ¢l control del dolor y
malestias asociadas se logrd con la coordinacidn de los dos servi-
o5 La asociacion de medidas no farmacoldgicas permitid dismi-
nuir la ansiedad de los nifios v sus padres,

ACIDOSIS LACTICA EN LEUCEMIA

P 191
LINFOBLASTICA AGUDA (LLA) EN PEDIATRIA

Candas A, Allaro E v Felice M.
Servicio de Hemato-Oncologia Hospital de Fedialria Garrahan.
Buenos Ajres.

Las LLA en padiatria presentan disturbios metabdlicos al momenio
del diagndstico o recalda, relacionados con lisis fumcral aguda
{STLA) o trastornoes en la funcion renal. Se prasenian 4 ptos con
LLA que se desarrollaron acidosis metabolica, sin alteracion de la
Funeidn Renal:

PTES SEXO/ GB/ HEPATO/ SLTA ACIDD
EDAD mim?® ESPLENC LACTICG
(em dal RC) {rmg/dl)
1 M5 a 27.500 412 Sl 134.7
2 FiTa 9.800 7l0 MO 96
3 Figa 4700 o/o WO 10B.5
4 M4 a 0.800 Bf2 Sl 151

Los sintomas y signos encontrados fuaron taquipnea (444 ples),
vomilos (2/4 ptes) y distensidn abdominal (2/4 ptes). En |a ecograiia
abdominal realizada al inicio se hallo rificnes aumentados de ta-
mafio y de ecogenicidad en dos ptes, sin alteraciones en la fun-
cidn renal. La presencla de acidosis metabdliza, obligo el estudio
de su causa,y el hallazgo lue el aumento de acido ldctico. Con el
tratamienta con corticoldes 2/4 pte resolvieron la acidosis en un
lapso de 3-4 dias. Un pte requirid quimicterapia (VCR, DNR, L-
ASA) suparandola a kns 18 dias y ofro fallecid por progresion de
su enfermedad luego de la 2% recaida hematoldgica, sin resolver
esta alleracidn matabdlica. Conclusidnes: 1)La acidosis lactica lue
la causa de la acidosis metabdlica en eslos ples. 2) Anle la pre-
sancia de LLA vy acidosis metabdlica sa deba descartar un aumen-
12 en la produccion o disminucion de la degradacion de acwos or-
génicos. 3) La resolucidn de la misma suele acompafiar a la res-
puasta al tratamiento de la enfermedad da base.
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PRESENTACION DE LEUCEMIA LINFOBLASTICA
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AGUDA (LLA) CONVALORES HEMATIMETRICOS
NORMALES AL DIAGNOSTICO,

Candas A, Alfaro E v Felice M.

Servicio de Hemalo-Oncologia Hospital de Pedialria J. P Garrahan
(HFG), Buenos Aires.

Diasde Enero'80 a Diclembre'02, Ingresaron al HPG 880 ptes con
LLA, 21(2,4%) de ellos presentaba indices hemalimetricos norma-
les al diagnéstico (Dx). Se realiza una evaluacion retrospectiva de
las caracteristicas de esta poblacion con el fin de destacar el mo-
tivo de consulta y la clinica de este grupo de ptes. La edad media
al Dx fue de 7.6 (2-17) afios, MF:11/10. El motivo de consulta fue:
dolor dseo: 3 (43%), localizado en miembros infariores: 8 ples,
adenomegalias: 5 (24%), sindrome mediastinal; 4 (19%), sindrome
coledociano 1 (5%), nddulo subcutdneo: 1 (5%), decaimianto:l (5%),
claudicacion de la marcha: 5 (24%). El tiempo madio de evolucion
al Dx fue de 65 (15-180) d. Los hallazgos clinicos fueron;
hepatomegalia; 3 (14%), adenomegalias 5 (243%), icterncia: 1 (5%),
derrame pleural y pericdrdico 2 (9%). Los hallazgos de laboratorio
mostraban: Sindrome de lisis tumoral aguda 5 (24%),
hiperbilirrubinemia directa; 1 (5%). El Rto medio de WBC fue: 8.600
(r:4.4-8.6)/mm3 y el Inmunofenotipo fue Precursor B: 17 ples, T: 3
ptes y Bifenolipica: 1 ple. Ingresaron en 2 protocolos de ralamien-
to (Tto) para LLA. Todos presentaron buana respuesta al 8% dia de
Fradnisona y alcanzaron la remision completa (RG) af dia 33 del
Tho. Cinco ples presentaron recaida de su LLA. Con un media de
saguimiento de 55 (21-128) m, la pSLE (EE) fue 72 (12)%. Con-
clusiones: 1)El 2.4 % de las LLA presentaron indices
hematimetricas normales al Dx. 2) El principal motivo de consulta
fue el dolor dseo. ) La pSLE es similar al del resto de los ptes
con LLA. 4) Su correcla evaluacion evitard errores y demoras en
&l diagndstico.

ENFERMEDAD HEMATOLOGICA CLONAL EN
PACIENTES PEDIATRICOS CON SINDROME DE
DOWM (SD) EN UNA INSTITUCION.

Sanchez C, Allaro E, Rossi J, Gallego M, Falice M.
Servicio de Hemalto/Oncologia. Hospital de  Pediatria
Garrahan{HPG) Buanos Airas. Argentina.
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Desde Ago'88 a May' 02, 1187 pts con diagnastico (Dx) de lsucemia
aguda ingresaron al HPG. De ellos, 34 eran portadores de S0 y
evaluables para este trabajo (M:18/F:16). El Dx fue de LLA en 15
pis, LMA en 18 y sindrome misloproliferativo transitorio (SMT) en
3 pts. La mediana de edad al Dx fue de 50(r:4-176) m para las LLA,
de 21(r:10-40)m para las LMA y para &l SMT de 2(r:1-21)d. La re-
solucion da SMT fue espontanea. En los pis con LLA, la mediana
del Rto de GB fue de 77.0{r:2.0-440.0)mm?, Hb 8.1(r:5.1-10.8)g/dl
y plaquetas 24.0{r8:0-120.0)mm?. El Inmunofanotipo fue precursor
B en 14 pts (93%) ¥y "T"en 1 pt. Fueron tratados con 3 protocolos.
Todos tuvieron buens Fia a la Prednisona. La Rta a la Induccidn
lue:11 pts alcanzaron AC (73%), 4 pls fallecieron en Induccion
(27%), De los pts quealcanzaron RC 3 recayeron, 4 pis fallecieron
en RG (36%) y siguenen BC 4 pls. En las LMA la mediana dai Rig
de GB al Dx fue de 23.3(r2.8-109.0)/mm?, Hb 8.6(r.5.0-13.7)g/dl ¥
plaguetas 35.0(r:6.0-442. 0)/'mm?>. Loz FAB fueron M7:10 pts (63%),
M4:3 pls, MO:2 pis y Bifenolipica 1 pl. Fueron tratados con 3 pro-
tocolos. La Ria a [a Induccion fue: 13 pts alcanzaron la RC (82%),
3 (18%) fallecieron en Induccién. Da los pls que alcanzaron la RC
1 recayd, 4{30%) fallecleron en RC y siguen en RC B pts (61%).
La causa de muerte lus sepsis en al 95% de los pts. CONCLU-
SIOMES:1) Los hallazges de Inmunofenotipo, FAB y valores
hematimétricos colnciden con la Meratura. 2) La Ata al Tio fue buena
para las tazas de muerte &n Induceidn y RC deben ser disminuis
das con un mejor soporteSiLla svolucion del SMT fue favorable.

LEUCOENCEFALOPATIA DESMIELINIZANTE (LEAD)
EN LLA PEDIATRICA EN UNA INSTITUCION.
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Sanchez G, Alfaro E , Fraquelli L, Latella A , Felice M.
Servicio de Hemato'Oncalogia. Hospital Garrahan, Buenos Alres
Arganting,

La LEAD es un cuadro de loxicidad neuroldgica tardia, que en
general desarrallan los pts con LLA que presentan compramisa ini-
cial del SMC y reciben QMT y RDT comao tratamiento. Desde Ena-
ro'90 hasta Nov'02, 890 pts con diagnostico (Dx) de LLA fueron
ingresados en 2 profocolos de tratamiento. Siete pts presentaron
LEAD (F:4/M:3). En un pt la LLA era la 2% enfermedad neopldsica.
La mediana de edad al Dx fue 7.5 (r:3-14) a y la mediana del Rio
de GB al fue 5.9 (r:1.1-58.0) mm?. El Inmunafenotipo fue Comin:
57% y Pra-B: 43%. Ningun pt tenia enfermedades neuroldgicas
pravia ¥ solo 1 pt tenia compromisa de SNC por LLA. Todos tuvie-
ron buena Ria a la Prednisona y obtuvieron la Remisidn Completa.
Todos los pis recibieron OMT con TIT; 3 dosis (3pts), & dosis (1pt),
11 dosis (1pt) v 23 dosis (1pt). Sdlo el pt con Recaida en SNC
recipio RDT cranecespinal (2400 cGy). Todos los pts recibieron MTX
(EV): 5 g/m2 (3pis); 2g/m2 (2pt) v 1g/m2 (1pt). La LEAD se pra-
sento a los 5 (1-15) m desde &l Dx de la LLA. Seis pts presentaron
Sdme. Convulsivo v 1 cuadriplejia flaccida. Se descarto Recaida
meningea, infeccidn, y hemorragla en todos los pts. Se realizo RMN
en B pls, mostrando desmielinizacion aguda v en 1 pt el Dx fue por
TAC. La evolucion fue con recuperacion de los sintomas en 3 pls,
an 2 pis con deterioro prograsivo v 2 pis fallecieron precozments
por sepsis. Conclusiones: 1)La presentacion de LEAD en esios
pts fue muy temprana. 2)5i bien la incidencla es haja (0.78%) as-
tos cuadros pueden lener una presentacién mas lardia, 2)Solo 1
pt recibié ADT 3)Los factores de riesgo de esta poblacion deben
sar identificados.

LMA PEDIATRICA: MUERTES DURANTE LA FASE
DE INDUCCION Y REMISION COMPLETA (RC)
Guitter M, Alfaro E, Fraguelll L, Latella A, Felice M,
Servicio de Hemafo-Oncologia. Hospital de Pediatria J. P Garrahan
(HPG), Buenos Aires, Argantina.

Las LMA representan un 20% de las Leucemias Agudas an pedia-
tria. Es necasaris un tratamianto (Tto) Inlenso para su curacion,
espacialments &n & induccion, lo que condiciona un pericdo de
pancitopenia profunda y prolongada con una severa loxicidad ins
lecciosa y hamaloiogica. Desde Ene 20 a Feb 00 ingresaron al HPG
187 pts condizgndstico (Dx) de LMA. Fusron tratados con tres
protocolos de guimicterapia. Fallecieron 59 pts (31%), siendg
evaluables para aste estudio 51 (M:28/F:23) de ellos. Fallecieron
durante fa Induccion: 42 pis (82%), y en RC: 9 pis (18%). Las ca:
recteristicas &l Dx fueron: edad media: 58 (r:1-18%) m; el Rto me:
dio de WBC: 46.58/mm3 (r:1.5-466.0) /mm3, el Ao de Plaguetas:
79.0 (n€.0-832.0) /mm3; presentaron CIO: 16 (319%) pts. Los FAE
mas frecugntes fueron; M4: 8 pts, M7: B pts, M2: B pts, M3: 7 pls
M35 & pts. Las causas de Muertes en Induccidn fueron: a) Previo 8
iniciaral Tio: 5 pts (12%): por sangrado: 3 pts, SDRA:1 pt y alter
matabdlica) 1 pt; b) Sin respuesta al Tio debido a prograsion da
enfermedad: 6 pts (14%) c)Relacionada con la aplasia post-QMT:31
pis gf&ﬁ&}: sapsis 20 pis (con foco entaral 13), sangrado 7 pis (5
en-SMGC, 1 en pulmdn y 1 infarto cerebral), falla cardiaca: 2 pis,
SDRA 1 pt e IRA 1 pl. Las causas de Muertes en RC fueron: In-
feccion respimtoria 1pt y sepsis 8 pls, con feco respiratorio, Con-
clusiones:1) Tanto en la Induccion como én la RC la principal cays
sa de muerta son los cuadros infecciosos. 2) El foco anteral (61%)
&5 el mds frecuente en la Induccidn v el respiratorio en la RC. §)
La implementacion de medidas de prevencion y sostén clinica lo-
graran disminuir las tasa de morbimorialidad.
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ASOCIACION CITOGENETICA INFRECUENTE:

LEUCEMIA AGUDA BIFENOTIPICA (LBF) CON P 196

®15.17).

Azsvado SH, Negrl Aranguren P, Cuslio MT, Palacics MF, Giunta
M. Venturini C, Scolnik MP

WHEMA/Academia Nacional de Medicina, Hospital San Roque,
Farand, Entre Rios.

Las LBF comprenden el 6% de las LA, siendo la alteracidn
stogendtica méds frecuente reportada la 1(9,22). Presentamos el
c=250 de una nina de 10 anos derivada por dolores 0seos y
gancitopenia. Hemograma al ingreso: Ho 7 gr/L, Hio 21%, GB 2.8
® 108/L (N40,L31,M3,MB,MME,BL12); plaquetas 138 x 109 /L
FRMO: MO hipocelular con 70% Infiltracion blastica. PAS positivo
225l 10%, MPO positiva en el 6% de Bl Morfologia: LLA, FAB L2,
rmunofenclipo: LBF (Migloided Linfoide B) de acuerdo al EGIL. Im-
=a protocolo GATLA LLA-86 con RC (MO dia 15).

215.17) y trisomia 8. FISH para PML/RARA (8.85% de sefial de I'u»
=n). PCR positiva para PMLU/RARa. En la MO del dia 30 se cons-
%% por citomalria de flujo (CF) enfermedad ménima residual (EMR)
28l 0,13%. Se Inicia Induccidn para LMA (GATLA LMA-87) con 8l
#gsgado de ATRA con inlensificacion con altas dosis de cilarabina.
Sersistoncia de EMR. Inicia mantenimiento segun protocolo AIDA
gars LPA,

Sarsistencia de EMR por CF y PCR. A los 6 meses se realiza nue-
%= MO con CF nagativa y PCR positiva. Persistiendo (PCR+) en la
M0 a los 18 meses de inicio del matenimiento.

Se presenta un caso de LBF con una alteracidn citagenética no
S=scripla con frecuencia, con una buena evolucion, estando actual-
=ania en AC y sin la presencia de EMR por CF y si por BM.

LINFOMA T/NK DE TIPO NASAL EN NINA DE 4 P 197
MESES DE EDAD.

Ribas A Bernasconi A, Felice, M, Somardzic, A, Goldbarg J, Alonso
C, Zelazko M, Rossi J.

Servicios de Inmunclogla, Hamalo/Oncologia y Patologia. Hospital
Nacfonal de Pediatria Juan P Garrahan. Buanos Airas.

Los linformas T/NK nasales o de tipo nasal, afectan generalmente a
varones adultos asidticos v son de curso agresivo, Presentan
inmunofenotipos similares e infiltracidn extranodal (piel), asocian-
dose recuenlemente a hemofagocilosis. Son dificiles de diagnos-
ticar y pueden confundirse con procesos reactivos.
Prasentamos una nifia de 4 meses de edad, que 58 Intemd con un
sindrome lebril prolongado de 1 mes de evolucidn, plaquetopenia,
hepatossplanomegalia, adenopalia y lesiones maculo papulares
eritematosas en cabeza, tronco y abdomen, qua se biopsiaron paro
no fueron diagnosticas por estudio andlomo-patoldgico. En MO se
cbservaron imagenes de hemofagocitosis, sin presancia da célu-
las alipicas.

En una biopsia de un ganglio cervical se detectd por citometria de
fiujo una poblacion celular heterogénea, CD45+, compuesta por un
43% de linfocitos T.CD3+,14% de linfocitos CD19+, policionales v
una lercem poblacidn: CD2+,C0O7+, CO30+, HLA-DR+, CD1a-,
CD4+/CD8+, CD58+, que no expresaba CD3 de superficie, ni
TCRab/gd, pero si CD3 citoplasmalco.

Por estudios de biologia molecular se descartd la presencia de vi-
fus EBV y s¢ detectd reameglo clonal del TCR. Se diagnasticd coma
linforna T/MK lipo nasal. La edad de presentacion fue alipica. Si bien
la evolucidn inicial fue tdrpida por la hemofagocitosis, la pacienta
alcanzo remision complela post tralamiento v persiste libre de en-
fermedad a +11 meses en manteanimiento,

HEMOPATIAS CLONALES EN NIIOS CON P 198
SINDROME DE DOWN.

Costa A., Formisano 5., Fynn A., Cuelle M.F., Gomez S..
Schuttemberg V., Alba L. Martinez M., Fernandez R., Farrera E.,
Asmenddriz H,

=ospital de Nifios 8. M. Ludovica. LR

Objetivo: Analizar la presantacion clinica, caracteristicas biologi-
y evolucion de los nifos con Sindrome de Down y hemopatias
conales. Paclentes (ptes,) y mélodos: entre 01/88 y 06/03 ingre-
saron 415 ples con diagndstico de hemopalias clonales, 16 ples
13 5% %) tenian asociado Sindrome de Down (SD): 3 Mislopoyesis
anormal transitoria (MAT),4 LMA y 9 LLA, tratados con prolocolos
00 BFM.MAT relacidn VM 211, mediana de edad 30 dias (d.),
==dana de GB 102 x1091 . mediana de bastos en sangre periférica
1091, mediana de Hb.10 gr./dl. mediana de plag. 77x 1081
mmunomaracacion: 2 ptes. LMA M7. Citogenatico: 3 + 21, Ningu-
mo fue tratado.Tiempo de clearence de GB: mediana 504d. r 43d -
T44 Evolucion:3 ples vivos, mediana de seguimianio 45m. LMA
s=acion VM 31, mediana de edad 3 a, mediana de GB 6.5 x108/
1 mediana de Hb.7 gr./dl, mediana da plag.19x109 A Inmunofanatipo:
T LMA M5 y 3 LMA M7:2 fibrosis medular, 2 SMD previo (AR y
AHER), Citogenstico:4 + 21. Evolucion: 3 plas vivos (3 LMA M7T)
& ACC seguimiento de 2 a 40 m.,1 fallecid por hemorragia en in-
succion (LMA M5).LLA relacion VIM 4/5, mediana de edad 6 a.,
medana de GB 4x108 /1, mediana de Hb. 10gr/dl, mediana de plag.
22x108 1. Inmunolenctipe 8 LLA comin, cilogenético B ples.+ 21,
T LITE) X, 11 (9:22).Evolucién: vivos 6/9 ptes: 68 RCC, r 21
2158 meses Fallecieron 3/9 ples Themorragia, 1abandong trala-
=wenlo y 1 progresion de enfermedad.
Conclusién: En nuastra experiencia los recién nacidos con MAT
sresentaron buena evolucidn sin tratamiento. Los ptes con LMA M7
se=pondieron favorablemente a la quimioterapia miantras que los
mos con LLA y SD evolucionaron en forma similar a 105 nifios sin
2s=raciones constitucionales.

LEUCEMIA LINFOBLASTICA AGUDA P 199
HIPERLEUCOCITARIA EN PEDIATRIA.

Formisano S., Costa A., Cuello MF,, Schutlemberg V., Fynn A,
Gomez 5., Martinez M., Alba L., Ferrere E., Fernandez H.,
Armenddriz H.

Haospital de Niflos SM Ludovica La Plata.

Objelivo: Analizar las caracteristicas clinicas y evolucion de los
paclentes con leucemia linfoblastica aguda hiperiaucocitaria (GB
> da 50 x 109 /).

Pacientes y métodos: Entre 01/81 al 12/00 ingrasaron a nuesiro
Servicio 184 pacientes ( ples.) con diagndstico de leucemia
linfobldstica aguda ( LLA ), 47 (25%) fueron hiperleucacitarias, tra-
iados con protocolos tipo BFM.

Rel ViM 22/25, r de edad &m - 15 afios ( mediana 6 a), GB me-
diana 143,5 x 1084, Hb madiana 2 gridl, Plag mediana 58 x 1081,
Inmmunclfenotipo: 19 ptes LLA comdn , 17 ptes. LLAT , 7 ptes. LLA
preB, 1 bifenatipica y 3 pro-B Sa mnl'ud estudio citogendtico en 31
ptes: 2 hiperdiploidias, 1 del 6g21, 1t (1;18), 1 1(9;22), 1 del 11
q23. Biclogla Molscular 1t (4:11).Clinica y mangjo inicial: 18/47
plos. GB > 50 < 100 x 108 /1, 28/47 ptes GB >100 X10%L, 40 pre-
sentaron adencpatias, 45 hepatoesplenomegalia, 20 ensancha-
miento mediastinal, 3 compromiso de SNC. 10 requirieron
sxanguinotransfusion y 4 leucaléresis, 28 presentaron sindro-
me de lisks tumaoral de laboratorio, 2 requirieron dialisis. Resulta-
dos: Fusron evaluados para la respuesta al corlicoide 45 ptes. 38
fueron respondedores | de éstos 10 recayeron: 3 viven ( 1 post TMO,
2 post quimicterapia). 8 fueron no respondadores, de ellos recayeron
8. 1 vive post TMO alogénico. En total 29 ptes viven (25 en RCC, y
4 en 2 RC) con una mediana de seguimiento de 79,5 meses, r 24
a 98 meses,

Conclusion: La incidencia de LLA hiperleucocitania en nuestro gru-
po s similar al reportado en la literatura. De los 47 ples viven 28,
de éstos 25 fusron respondedores a los corticaldes., La respuesta
al corticoidea al dia 8 ain, en LLA hiperleucocitaria, sigue siendo
un factor de buen prondstico.
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LINFOMA NO HODGKIN NO LINFOBLASTICO EN

) P 200
PEDIATRIA: EVALUACION DE RESULTADOS DEL

PROTOCOLOI-LNHP-24.

Dennehy M.V, Gulierrez M, Parias R, Rivas F,Pesce P, Dominguoz
M ,Aversa L, Drelichman G, Freigeiro D

Divisidn Hemato-Oncologia Hospilal de Nifios Ricardo Gutidrraz.,
Bugnos Aires

Introduccidn: Los linfomas no Hodgkin no linfobldsticos (LMHML)
en pediairia son un grupo heterogénea de enfermedades malig:
nas yraprasantan el 5% Por sus caracteristicas clinicas y bioldgi-
CAS S8 tratan con esquemas de quimioterapia similares, de alta in-
tensidad y corta duracién en el tiempo. Objetivo: Analizar la evo-
lugidn de los pacigntes ingresados al protocolo GATLA §-LNHP-
94 en nuestro Hospital. Material y Método: en &l pericdo 05/95 al
05/00 ingresaron al protocolo 22 pacientes. Se analizaron las ca-
racterislicas de los paciantes en cuanio a: sexo,.edad enfermedades
predizpanantes, presentacion clinica, diagnéstico histologico e
inmunoldgico, estadio, grupo de riesgo, complicacionas iniciales,
relraso en el cumplimiento del protocalo, maortalidad, causas de
muarte, tasa de recaida, y sobrevida libre da evenlos (SLE),
Fesullados:Se ragistraron 23 pacientes La media de edad al diag-
nostica fue de 86 meses siendo un 70 % de sexo masculinola dis-
tribucidn por histologia fue (Burkit 52%, Linforna difuso de células
B 22%, Linferma enaplasico de células gigantes 17% y LLA B
9% Sequn estadios EL13% EI:9% EN:B5% EIV:13% EL 17% falla-
cio por sepsis anles de la evaluacion pravia al tercer bloque La tass
de remision complata fue de 83%, La sobrevida libre de evenlos
fue de 72 7% con una modia de seguimignto de 40 mases (r: 1-87
m.}. La tasa de recaida observada fue de 8,3%.La SLE de EIVEll
fue de 100%, en EIL: 72 % y en EIV: 33%. Conclusidn: En este
lipo de pretocolo sa logra una SLE significativa, debiéndose con-
cantrar los asfuerzas en disminuir iz morbimortalidad, especialments
asociada a infecciones,

SINDROME MIELODISPLASICO SECUNDARIO AL | P 201
TRATAMIENTO COMN IMATINIE EN UNA

PACIENTE CON LEUCEMIA MIELOIDE CRONICA{LMC)
Sasol M.J., Ranieri M. F, Diaz 5, Rendo
P J.E.Uribury 1252, Ganos Buenos Aires

El tratamiento de la LMG con Imatinib ha mostrada resultades muy
satisfactorios con respuestas hematoldgicas mayares al 85 % y res-
puestas citogendlicas mayores del 85%. Sin embargs recianiamen-
te e ha descrilo la aparicidn de alteraciones citogendticas secun-
dariaz &n &l clon PH- con o sin restauracion de la hemopoyesis
policlenal. El objetive de esla presentacidn s mostrar &l dosarrollg
de sindrome mislodisplasico con una alleracidn cilogenética adicio-
nal en una paciente con LMC tratada con Imatinih.Paclante de sexo
femening de 45 afos con diagndstico de LMC en fase crdnica sin
danante histoidéntico. El citogendtioo al diagndstico mostrd 75% 46
KX, Ph+ y 25% 45 XX, - 20 con BCR/ABL +. Inicid tratamienio con
Hidremiurea y luego Interferdn JARA-C con loxicidad hematoligica y
no hematoldgica grado Il lo que obligd a la suspensidn del mismo a
lvs 2 meses cambiande a Imatinib 400 Mg / dia. El estudio
citogénotico previo al Imatinib mostrd en el 100 % de las fases ana-
lizadas un clon Ph+. La paciente tuvo toxicidad hematoldgica grado
IV lo qua mativi primers, suspension v reduccion de la dosis a 300
Mg./dia v luego agregado de G-CSF para mantener la dosis de 400
Mag./dia. A los 3 meses de Imatinib en la médula dsea de control se
observi normocelularidad con displasia trilinaje. El citogénatico en
@58 0oasion mosiid |a presencia de -7 en al 345 de las matatases
siendo &l 6% restante 46XX.El BCR/ABL fue negalivo. Se repilen
los estudios que confirman los hallazgos previos por lo que sa deci-
e suspender Imatinib y continuar con G-GSF mas rHuEPD por la
anemia y neulrope-nia. Conclusion La presencia de subclones
miglosdisplasicos en este caso pudieron estar enmascardos por el
clon Ph+, sin embargo se han decriplo alteraciones cilogensticas
agregadas en tratamienlos cranicos con Imatinib por 10 que no po-
demos dascartar que estos cambios hayan sido secunda-rios, a
pesar del corto liempo de ratamiento. Consideramas mandatorio el
monilgren citogenetico en pacientes con Imatinib.

PORFIRIA CUTANEA TARDA (PCT) SECUNDARIA

AL TRATAMIENTO CON INTERFERON ALFA EN pafs

LEUCEMIA MIELOIDE CRONICA (LMC)

Mariano R: Venturini C; Sakamoto F; Megr Aranguran P;Orduna M;
Giunta M.

Serviclo de Hemalologia. Hospital San Mar!in. Parang. Enfre Rios

Alteraciones en la sinlesis del hema originan un grupo de enfer-
medades metabolicas llamadas Porfirias, La PCT es una do las mas
frecuentes y su eliclogia puede ser hereditaria o adnuirida. Su
asociacion al ratamiento con Interfardn ha sido descripto en esca-
sas aportunidades, motivo por el cual se presenta un paciente da
54 afios de edad, sexo masculing, con diagndstico de LMC an fasa
eronica en 1998. Inicia terapia con hidroxiurea e interfordn a dosis
subdptimas. En 2001 se aumenta la dosis de interfardn a 5M par
dia conlinuando con hidroxiurea por fallo en el control de la enfer-
medad. Dos masas después comienza con hiperpigmentacian la-
clal (tamparo-malar) y erosiones ampollares en dorso de manos y
talones, se sospecha loxicidad por hidroxiurea y se discontinua la
mizma. Eveluciona con aumento de las lesiones culaneas |
hipertricosis facial, coluria y alteracion del hepatograma. So reali-
za diagndstico de PCT (aumento del dosaje de ureporfirinas) ,za
suspende el intererdn y se indica cloroquina y busulfan. En & me-
se3 ¢l paciente presanta ramisidn completa del procesa tanto a nivel
clinico coma en los pardmetros del laboratorio y actualmente con-
tinia en tratamiento con hidroxiurea en espera de poder acceder
al imatinib.

LEUCEMIA LINFATICA CRONICA QUE SE
DESARROLLA EN EL CURSO DE UNA LEUCEMIA |
MIELOIDE CROMICA.

Cacchione R., Chena C., Slavulsky |., Gargalle P, Dupant J.,
Riveros 0., Garay G., Farndndar .,

CEMIC y Academia Nacional de Medicina.

P 203

La leucemia mieloide cronica (LMC) proviene de una célula
progenitora hematopoyética que ha sufrido la iraslocacidn recipro-
ca berfald. El curso elinico se caractariza por una fase crénica pro-
longade seguida por una crisis bldstica, La leucemia linfatica cro-
nica (LLC) es una neoplasia indolente de linfocitos B CD5+. La
asociacion entre la LMC y LLC ha sido raramente reporiade. Se
ha descriplo la ocurrencia simultdnea o el desarrollo da LMC an
pacientes tratados por LLC (probablements par clarambucilo o ira-
diacidn). Nosotros reportamos un caso de |a asociacién mas infre-
cuente. Una pacianta de 88 afios fue diagnosticada en 1885 como
portadara de una LMC. Sus caracleristicas clinicomematulogicas
eran: hemoglobina 11,2 gridl, leucocitos: 30,000 /mm3, con desvia-
cién ifzquierda y trombocitosis de 800.000/mm3. Mo tenia
organomegalia. El citogenético mosird 1(9;22) y la PCR para ber/
abl fue pasitihva. Recibid hidroxiurea intermitentemente para control
de la trombocitosis. Veinle meses despues del diagnostico de LMC,
la paciente presentd una inversian de la fdrmula con predominio de
linfocitos de apecto madura. La citomatria de flujo reveld que las
células linfoides presentaban fenclipo GD19, CD20, CD5 y CD23
+, Con restriccidn de cadenas livianas kappa, y negativos para los
lns diagndsticos diferenciales de otros sindromes linfoproliferativos
leucémicos, El estudio citogenético fuaren realizados en cultivos
estimulados y no estimulades. El citogendtico de las células
mialoides no estimuladas demostrd la 1(9,22). FISH y la PCA con-
firmaron la presencia del rearreglo borfabl. Las células linfoides
muostraron cariatipo normal luege de sor estimuladas. Mo se demos-
trd tri12 ni del P53, Conclusion: Para nuestro conocimiento es ol
segundo caso de esta asociacidn, Muestros hallazgos moroldgicos,
lenatipicos y moleculares son consislentes y definitivos de dos pro-
liferaciones clonales hematopoyéticas distintas.
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UNA NUEVA Y RECURRENTE TRANSLOCACION | p 204 | | LMC DE 21 AROS DE EVOLUCION CON FASE DE | p 205
DESBALANCEADA der(1;18) EN SINDROMES TRANSFORMACION PROLONGADA RESCATADA

MEELOPROLIFERATIVOS CROMOSOMA PHILADELPHIA NEGA-
TIVOS (Ph - )

Gargallo PM, Cuello MT, Arrossagaray G, Larripa |,
Departamento de Gendiica, Academia Nacional da Madicina de
Buanos Aires, Argenling.

Mosolros presentamos un paciente con caracteristicas clinicas y
rematologicas de leucemia mieloide crénica (LMC) en fase croni-
ca donde el cariolipo leucemico reveld la  presencia de un
der(1:18){q12;921} asociado a del(13){g134931) come dnicas anar-
malidades en al 55% da las metafases analizadas. FISH con son-
das de pintado de cromosomas 1, 13 y 18 descarlaron una
manslocacion compleja, El transcriplo guimérico BCR/ABL no se
deteclt a nivel molecular (BCR/ABL - ).

Las transiocaciones desbalanceadas involucrando el brazo largo del
gomoscma 1 son un hallazgo recurrente pero poco frecuente en
sandromes migloproliferativos (SMP),

A diferencia de las translocaciones balanceadas 6 raciprocas, las
desbalanceadas estdn asociadas a ganancia/pérdida de material
cromosomico y con mecanismos genélicos diferentes a la forma-
cion de un gen de fusion. Asi, las células leucémicas portadoras
ded der(1;18) son efectivamente trisdmicas para 1q y monosdmicas
para la region 18g21-gter. Respecto a la delecidn interstizial dal
eromosama 13, FISH con sondas especificas de locus (12g14.1 y
13q14.3, Vysis) demostraron la hemicigesis del gen supresor de
wrnor AB1.

El cromosoma dar(1;18) ha sido descripto recientemente en 2 pa-
oenles con palologias misloides, uno de los cuales tambidn pre-
sentd una LMC Ph -, BCR/ABL -.

Poco se sabe acerca de las bases moleculares de los SMP Ph -,
BCR/ABL - posiblemante el exceso de dosis génica sea el meca-
nismo mas probable de seleccidn de clones porladores del
der(1;18).

CON IMATINIB (1),

Aojas F, Albarracin F, Mordan W, Pujol M, Beliraming P Calmet R,
Calahenra R, Tapia K. (colaboradora)

Haospital de Clinicas "Josd de San Marlin® Capital Federal.

Objetivo: Presentar una paciente (pte) con LMC Phi+ que durante
16 afios fue tratada con dosis semanalas de busulfan (B) y que
dasde hace 4 anos comenzo con-de blastos trombocitopenia y
anemia severa,con reguerimiento lransfusional.Tratada con
interferdn (INF) 3x106 /dia,sin revertir su cuadro hematoldgico.Hace
B meses micio tralamiento con | logrando remision hematoldgica
(blancos y plaquetas normales,sin blaslos y moderada anemia).
Materiales y métodos:Pte de 60 afos.diagndstico de LMC Phi+
hace 21 anos. Tralada con dosis de B segln recuento leucocitario.
Hace 4 afios presentd anemia y rombotitopenia severa,-de baslos
en sangre peritérica.Citlogenético Phi+.Inicid tratamiento (tho) con
INF, que recibid por 3 afos y medio sin mejoria hematolégica. Munca
presentd esplenomegalia importante. Se descartd transformacion
blastica extramadular. Inicio tio. con 1:300mg/dia debiendo suspen-
der por pancilopenia a los 15 dias. Cilogensatico pravio 100% de
las metafases Phiv,80% de ganancia de un cromosoma Phi extra.Se
reinicio | con dosis de 100mg/dia, mejorando su cuadro hema-
toldgico. Actualmente cumple § meses de o a dosis de 200mg/
dia con remisidn hematoldgica (pendiente nuavo citogenético).
Comentarios: Esta ple es la dllima de un grupo de LMC tratados
con B (16 ptes,con una sobrevida promeadio de més de B afos).con
21 anos da evolucion y que desde hace 4 afos entrd en fase de
transformacion prolongada,que no pudo ser rescatada con INF pera
zi con |l.La raspuesta al mismo no es habitual en enfermos
cronicamente tralados. El riesgo de una depresidn severa, &5 una
complicacion posible y grave. El contrel frecuentle puede evilar esia
complicacion y la adecuacion de dosis permite abtener buenos re-
sultados.

.__
REARREGLO CROMOSOMICO COMPLEJO

ENMASCARA EL CROMOSOMA PHILADELPHIAY P 206

LOCALIZA EL GEN DE FUSION BCR/ABL EN EL
CROMOSOMA 19,

Sganzefta N',Crisp R'.Muhlmann M2, Serebrinsky G? Gioseffi O
‘Hospital Nacional "A. Posadas”, “Lab.citog. Molecular-CONEA,
A ab.de Biolog.y Pat.molecular- Buenos Aires-Argentina

El cromosama Philadelphia (Ph) se observa an un 95% de los pa-
aienles con LMC debido a la translocacidn 1(9:22) (q34:q911). Dos
warnantes de esla ranslocacion se encueniran antre un 5-8%: sim-
ples, involucran al cromosoma 22 y no al cromosoma 9, y compla-
|s que involucran ambos cromosomas y uno & mas cromosomas
diferentes. En estas varianles el cromosoma Ph se observa como
&l d en forma enmascarada. El evento molecular critico en todas
ellas as la expresidn del gen de fusidn berfabl que segun el punto
de rotura en ber origina dilerentes transcriptos: b3a2 o b2a2 (pro-
eina p210), ela2 (proteina p190) y c3a2 (proteina p230). Este gen
quimerico se localiza en el cromosoma der(22) 6 muy raramente
en otro de los cromosomas involucrados en la fraslocacion com-
pleja. Es controvertida la evolucidn y prondstico de los pacientes
con rearreglos complejos. Presentamos un paciente da 41 afios con
esplenomagalia y cuadro hematoldgico tipico de LMGC en fase es-
table y &n remision hemaltologica con IFN, que al diagndstico pre-
senta por estudio citogenético cromosoma Ph negative v 1(9;17)
{g34;921) confirmada por técnica de hibridizacién in situ con fluo-
rescencia (FISH), deteclandose a su vez por esta técnica el gen
hibrido berfabl en el cromosoma 19, Melecularmente se delectan
los dos transcriplos ber/abl da las proteinas p210 y p190. Se su-
giere un splicing alternalivo para este ultimo evento y s presanta
&l "enmascaramienta” del cromasoma Ph en un rearmaglo complejo
con cualro punios de rotura que involucra & los gromosomas 17 y
19 no reportade hasta el momento. Se concluye la importancia de
realizar FISH sobre todo en metafases de pacientes con LMC Ph
negativo v reamregles varianles para arribar a un diagnostico mas
precisc en estas inusuales translocaciones complejas.

CRIOPRESERVACION DE MEDULA OSEA EN P 207
REMISION MOLECULAR POST TRATAMIENTO CON

IMATINIB (STI 571) EN LEUCEMIA MIELOIDE CRONICA (LMC).
Shanley C, Stemmalin G, Ceresetto J, Rabinovich O, Guliérrez M,
Mendizabal G, Doti C, Civente M, Schamum A, Bullorsky O
Hospital Britanico de Buenos Aires, Argantina

Con el tratamignta con Imatinib (STI1 571) en LMC en lasa crdnica se logra
un elevado parcentaje de remisidn hematoldgica y cilogenética ain en
pacientes lralados previamente con Interdenan {IFN). Algunos pacienles
logran negativizacion del marcador molecular ber-abl, la que o constitu-
ye en un fratamiento allernativo para pacientes jovenes con LMC sin
donante hisloidéntico. Objetivo: criopreservacidn de Médula Osea (MO)
Phi negativa, ber-abl negativa post tralamiento con Imatinib (ST1 871).
Métodos: varin, 36 afios de edad. portador de LMC en primera lase crd-
nica diagnosticada en mayo de 2000, Phi posiliva, bor-abl positive, sin
danante histoidéntico relacionado. Comenzd tralamicnio cor Hidroxiurea
& IFN (6000000 Uidia) por 8 mesas sin lograr remisidn citogenética. En
junio de 2001 comenzd tratamienta con Imatinib 400 mgid'a con muy bue-
na tolerancia. En febrem de 2002 se obiuvo Remisidn Cilogendtica com-
pleta y en odubre del mismo afo logrd Remisién Malecular. Se suspon-
6 Imatinib por 15 dias y se criopresenve Médula Osea. Se recolectaron
750 mi de MO por punciones-aspiraciones. Luego de la separacion de la
capa de hematies por sedimenlacion dierencial con hidroxietilstarch al
6%, el producto se criopreservd en Nitrdgeno liquide, con una cencen-
racion linal de dimetilsulldxido de 7,5% como crioprofectante. Resulta-
dos: la celutaridad ded producto fue de 1 X 10® celulas nucleadas tolales
par kg de peso corporal, B estudio molecular ded producto ratificd la au-
sencia del rearreglo ber-abl, Cenelusién: El Imatinib (STIST1) cambid la
conducta en LMC en fase crdnica on pacienles sin donanle para TMO
alogeneico. La suspension del Imalinib por 15 dias, permitid una reco-
leccidn que aunque pobre lue aceplable y en ramisian molecutar. Dado
que no se conoce adn la duracion de la remisicn molecular post trata-
mienloe con Imalinib, el {ener MO cricprazarvada con ausencia del
rearreglo ber-abl, podria eventualmente utilizarse para reinfusion en caso
de recaida lardia o aplasia secundaria.
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NUESTRA EXPERIENCIA EN EL TRATAMIENTO

CON IMATINIB EN LEUCEMIA MIELOIDE a0

CRONICA (LMC) ¥ L.LINFOBLASTICA AGUDA (LLA)
Muoiraghi B,Lluesma M, Otero | Rey |
Hospital J. M. Ramos Majia. Capital Fedaral

El mesilato de Imatinib{Glivec)es un poderoso inhibidor de la acti-
vidad tirosinguinasa del Ber/abl{la oncoproteina dae la LMC), El
Imatinib muastra gran eficacia en fase cronica(FC)

donde logra remisidgn hematoldgica complata(RHC ) en &l 96% de
ptes, es menos efectivo en mantener la remisién hemaloldgica en
crisis blasticalCB).

Presantamos nuestra experiencia en ptes. con diag.de LMC, en FC,
FA, CB y LLA(Ph positiva).

Desde Octubre del 2000 hasta Mayo del 2003, incorporamas 20 pa-
cientes({G en CB, 2 en FA, 10en FC y1 LLA{Ph + en mantenimien-
to}. Sexo 9F/11M.La mediana de edad 47 anos (18-85).La dosis en
CB fue de 600-800mg/dia, en FA B0Omg y en FC y LLA 400mg/
dia.En FC todos eran refractarios o presentaban intolerancia al INF
RESULTADOS: Al momento del analisis 3/6 ptes. CB fallscieran no
logrando RH(con progresidn de enfermedad). Los 3 restantes os-
léan vivos y en AH,ningdn pte, R citogenética.(RC).2/2 ptes, FA lo-
graran RHC, 1fallecid v &l otro alcanzd RC Minima. 10/10 ptes. an
FC alcanzaron RHC con una media de 30 dias, 2 fallecieron y 8
estdn vivo y en tto, (media de duracidn 9 meses(1-27).

Un pta, prasanta RCC y Molecular La pte con LLAmantiens la RHC
a 10 meses de Imatinib,presentd recaida en SNC.

Las reacciones adversas no hematoldgicas fueron leves a
moderadas:edemas y ranslornos gastroinlestinales(nauseas y vé-
milos) en todos los pacientes.

Conclusion; El tratamiento con Imatinib en nuastra poblacidn mos-
tré efectividad en obtencidn de RHC tanto en FC,FA v CB con toxi-
cidad aceptable en la mayoria de los pacientes,astos resultados son
comparables a la experiencia mundial.Para ptes en CB y LLA Ph+ la
respuesta as alta,con menar oxicidad que con la Ot estandar,sin
embargo la duracién de la respuesta es corta.

EVALUACION DE LA RESPUESTA HEMATOLOGICA| P 209
¥ GENETICA EN PACIENTES CON DIAGNOSTICO ,
DE LEUCEMIA MIELOIDE CRONICA (LMC)EN FASE CRONICA
THRATADOS CON IMATINIB.
Lombardi V, Paviovsky G, Paviovsky M (h), Milone G, Paviovsky S,
Glere |

FUNDALEU - Argentina.

Sa avaluaron 20 ples con diagndstico de LMC, 7 mujeres v 13 va-
rones, entre 21 y 75 &nos de edad. Ingrasaron al tratamiento con
Imatinib: 20 ptes. El 80%:(18/20) de los ptes recibid tratamiento pre-
vio con IFN, lograndose remision hematoldgica complata v parcial
en el 75% (15/20) y el 15% (3/20), respeclivaments. Las respues-
las citogensticas (RC) al IFN en este grupo fueron ; 67% (12/18) AC
Mayor, 28% (518) BC menor v 5% (1/18) RC nula. La dosis de
Imatinip adminisirada fue de 400mg/d v.o. Seguimiento clinico: 30
meses, con evaluacion citomoalecular (FISH) o molesular (RT-PCR)
cada G mesas. Al inicio d&l o con Imatinib, 4 ples eran: 0% Ph’, 2
ptes: 5-35%Ph’, Bples: 35-05% y 6 plas (2 da nove) : 95-100% Ph°
Todos los pacientes  con 100% Ph (+) entraron en RCcomplsis
(0%)a los 6 meses manteniendo la respussta. De log 8 ptes con 35+
95% Ph (+), 4 ples fueron B09:-85% Ph (+) v 4 ptes con 35- 79%
Ph (+) nagativizando &l clon a los 6 v 12 meses, respectivaments.
Un sdlo paciente mostra persistencia del clon Ph” a los 24 meses,
sl blen logrd una reduccion gradual del mismo (57% a 2,6%). Los 2
ptes con 5-35%Ph{+), logmsen ramision completa, con pérdida de la
misma a los 12 meseas én un caso. Tratamiento con Imatinib:

No RHC RCC RCP Mula
(0%} {1-35%) (95-100%)
Ples (%) Plez (%) Ptes (%

Ptes Ptes (%)

20 19 (85) 1B (20) 2 (10) 0 {1

Conclusién: En pacisntes con LMC en fase crdnica tratados con
Imatinib se observd un 85%: de AHC y 90% ACC y 10% RCP Salo
un ple. presentt recaida cifogendtica.

METAPLASIA MIELODE CUTANEA EN UN

CASO DE MIELOFIBROSIS CON METAPLASIA P 210

MIELOIDE ESPLENICA
Rudoy 2, Avila G, Leone G, Gonzélez E, lantria 5, Malan R, Arra A
Haspital Santafanni - Gob, Ciudad de Buenos Aires

La infiltracian misloide extramedular s asocia a leucemias
migloides v a enfermedades misloprolifarativas, susle denominar-
@& sarcoma granulocitico. Es muy poco frecuente que células
hematopoyéticas possan la capacidad de unirse a fibroblastos
dérmicos. S presenta el caso de una mujer de 62 afos con diag-
nostico de mielofibrosis idiopdtica y metaplasia mieloide esplénica
masiva con dos anos de evolucion con anemia grave con raqueri-
miento transfusional parmanente, leucocitosis con formas de ma-
duracian mieloide intermedia y trombociiopenia moderada. No acep-
i sometarse a la esplenactomia, tuve alivio con bajas dosis da ra-
dioterapia esplénica, mala lolerancia a la talidomida y pobre ras-
puesta a la hidroxiurea, Desarrolld tumefacciones culaneas y sub-
cutdneas, de las que se presenta iconogralia, localizadas en cus-
lto, tronco, ambos miembros superiores e infericres, con la forma
de nodulos rojizos de 20 a 40 mm de didmetro sumamente doloro-
£05 que no respondieron a los antiflogisticos ni a la radioterapla
local. Gon la biopsia =a llagd al diagndstico de metaplasia micloide
cutdnea con células poco diferenciadas, que segun |a revisidn bi-
Wliogralica, plantea diagnostico diferencial con linfoma.

SINDROME MIELOPROLIFERATIVO:
ESPLENOMEGALIA MASIVA E HIPEREOQSINOFILIA |
SEVERA, CON BUEMA RESPUESTA A IMATINIB (1),
CORTICOIDES (C) E INTERFERON (INF).

Rojas F Calmet B, Albarracin F, Gutierrez J, Giera 1, Pujol M,
Calahonra A, Tapia K. (colaboradora)

Hospilal da Clinicas “José de San Martin®. Capital Fadaral

P 211

Objetivo:Presentar un paciente con cuadro compatible con LMGC
{leutemia misloids cronica)(sin confirmacion por biclogia molecular),
con severa eosinofilla gue respondio al tratamienta (fto.) con |, G e
INE.
Materiales y métodos: Oriundo de Misiones, 45 afios,derivado por
leucocitosis con eosinofilla y esplenomegalia,que no respondic al
fto, con hidroxiurea. Al ingraso:esplanomegalia masiva.Hb 7,3, GB
16600, NC 2%, N5 8%, EO 30%, L 60%, Plag 100000.BMO com-
patible con LMC.FISH (-).FAL Leucocitaria:130.Inicid tio. con
|.Presanio sindrome de retencion hidrica;respondid a diuréticos,
Franca disminucion de la esplenomegalia y en menor proporcion
de lsucociios. La sosinofilia cedid con C disminuyendo el numerg
lolal de leucociios. Luego de 6 meses de fio. se agregd INF 3x106
3 weces por semana,con borramiento da la esplenomegalia y me-
joria del recuento leucocitario v de easindfilos.

Comentarios:En nuestro paciente no se pudo ratificar el diagnos-
tico de LMC en forma definitiva. El clicgendtico convancional,al igual
que gl FISH fueron(-).Cuatro hachos a deslacar:1- En casos como
asts, en qua falta la biclogia molecular,el uso de | debe conside-
rarse.2-La mejoria dal cuadro, scbre todo la sosinofilia con el agre-
gada da corticoldes. En nuestro caso el mecanismo seria la induc
ion de la apoptosis y no el bloqueo de |a respuesta Inmune come
&n Ies sacundarias.3-La potenciacidn de la respuesla al asociarse
INF.4-La posibilidad de que entre en juego ctra sefial de trasduccidn
con ofro target gendtico, pero igual intermediario enzimalice
(tirosinkinasa dependiania).
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PS (SINDROME LINFOPROLIFERATIVO CON

AUTOINMUNIDAD) TIPO Ill ¥ MIELOFIBROSIS P212
2zrodnik, L: Di Giovannl, D.; Paz, R; Galllard, M.l.; Basack,
:Dralichman, G: Aversa, L; Freigeiro, D.
Wmunologia-Hemalologia Hospital de Nifios Dr, Ricardo Gulidrrez,
Gallo 1330. Capital Federal (CP1425).

mtroduccion: La Mielofibrosis es una entidad poco frecuenta en
=ediatria y se asocia con alteraciones citogendticas. El ALPS se
==mpone de linfoproliferacion crénica benigna y compromiso
atolégico por autsinmunidad, debido a defecto én la apoplosis
sjetive; Describir asociacion entre Mislolibrosis y ALPS
Material y métodos: Paciente sexo masculing, Comienzo 1a.4m.
s=patoesplenomegalia y poliadenopalias; anemia, raticulocitosis v
@guetopenia. Politransiundido por hiper-esplenismo. Diagndstico
22 (puncidn-aspiracion: PAMO; biopsia; Centa corporal
i3l con Indio-Oxima): Mielofibrosis Mataplasia Migloide. Tratamien-
= corticoides (sin respuesta), delerroxamina. Esplenactomia (3a.).
Sosteriormente:  Leucocitosis (rango:15550-58500/mm3) y
niocitosis (rango: 12550-49300/mm3). 4a.6m: sintomatica y seve-
¥ plaguetopenia (S000/mm3) Poliadenopatias superficiales y pro-
endas; PAMOQ-biopsia: Mielodisplasia, mielofibrasis severa:
Snfocitosis madura (25%). Hiperlg G v A, hipo IgM, con falfa de
s=spuesta a antigenos polisacdridos y fenotipo linfocitario: CD3ab{+)
=D4(-)CDB(-}:6% (normal:=1%:); aumento de expresién de
SD20(+)C05(+) y CD57(+); disminucidn da CD4(+) CD25(+).
Apoplosis via Fas-Fas ligando normal. Diagndstico probable de
RS tipa
Sanclusion: En todo nifo portador de Mielofibrosis idiopatica con
Seioproliferacion benigna crénica con o sin auteinmunidad e incre-
==nio de CD3ab(+)CD4(-)CD8{-), deba descariarsa ALPS, El au-
=enio de linfocilos CD3ab{+) doble negativo sin defecto demostra-
|=i= de |a via Fas-Fas ligando de la apoptosis sugiere ALPS tipo lII,
ama en el paciente descriplo.

LEUCEMIA MIELOMONOCITICA CRONICA (LMMC): | P 213
UNA ENTIDAD EN REVISION

Monsalve CR, Enrico Al, Pintos LF, Viflales A, Tarala M, Martin ©
Servicio de Hemalologla y Hamolerapia. Hospilal San Roque,
Gonnet, La Plala, Pcia. de Buenos Aires

La LMMC, es una enfermedad clonal de la stem cell, a la que se a
clasilica enlre los Sindromes Mielodispldsicos (SMD) y los
Sindromes Misloprofilerativos Crénicos (SMPc). Evaluamos 5 pa-
clentes asistidos en 4 afios, basandonos en los hallazgos
morfologicos de médula ésea, sangre perifdrica, estudio hislopato-
Iégico de MO, cllomatria de flujo y hallazgos cilogenéticos. Resul-
tados: Correspondieron: 2 mujeres (40%) y 3 varones (80%), can
una edad promedio para la presentacion de 71,2 afios. Resultados:
Esplenomagalia en todos los pacientes, hepatomegalia y ganglios
para-adrticos: 1 paciente. Manilestaciones de hemopoyesis
aextramedulares: piel en 4 pacientes, bazo (por biopsia): 1 pacien-
te. En sangre periférica: meonecitosis el rasge de diagndstico (x
25%), lsucocitosis en e 50% de los pacientes (x 31,5, x 10%L),
anamia en el 100% (x Hio: 22%, xHb: 7,2 g/di), trombocitopenia en
al 100% (x: 54 x 10%L). La médula dsea fue hipercelular (B0%) &
Hipocelular (20%) de los casos, con positividad para CDGE y MPOx
mostrando: 1) proliferacién mielomonocitaria, madurez celular, con
la ausencia o acenluada escasez de blastos, y conservacién
topogrifica medular de las progenies, 2) negatividad citogenética
y 3) fibrosis reticulinica medular. La citometria de flujo, sa realizd
én 4 pacientes, los recuantos de CD34+ se fuvieron en cuenta para
evaluar prandstico. El estudio citogenético fue normal en el B0% da
los pacientes. Conclusion: En la LMMC, los hallazgos
histopatoldgicos, el cuadro clinico y hemaloldgico abogan claramen-
te en favor de un sindrome mieloproliferative crénico,

LAZGO DE SINDROME DE MOYA MOYA (SMM)

=N UN CASO DE TROMBOCITEMIA ESENCIAL (TE) P 214
Soenbiihtt LI°, Haller P*, Vassallu P, Cocorullo §**, Lylyk P,
Moilinas F~

Scios. Hematologia Investigacion® y Neurologia™=, IDIM A Lanari,
LBA; ENERI""

= SMM es una vasculopatia oclusiva de eticlogia desconocida
Saraclerizada por estenosis de las arterias del poligono de Willis
‘=na exiensa y tipica red de colaterales. Puede ser idiopético o es-
5=r asociado a diversas entidades, incluldos desdrdenes
srotrombdticos. Reportamos el hallazgo de un SMM duranta la eve-
Susidn de una paciente con TE.

Caso clinico: Paciente femenina de 18 afios que cursd TIAs a re-
2eficidn desde 10/98 (hemiparesia FBC derecha con TAC normal y
&% en ANM) y trombacitosis (plaguetas 1.400 x 109 A) desde 5/99.
Con diagndstico de TE, el 10/99 inicid tratamiento con Anagrelide
mormalizando el recuento de plaguetas hasta la actualidad. A raiz
== ACV derecho en 11/00, se descartaron factores de trombofilia
Sereditaria y adquirida, observandose en angioresonancia (ARNM)
==l 12/00 hipoplasia de arleria cerebral antarior (ACA) izquierda
$12q). Anle la recurrencia de TIAs, en 5/01 se realizéd Doppler
Fanscraneano y luego ARNM digital que reveld estenosis de
=ardtida interna (ACI) izq y seclores iniciales de ACA y media izg
¥ signos compalibles con SMM, Fue anticoagulada con HBPM hasta
%2 colocacion del Stenl en ACI lzg sin complicaciones en 6/01. Al
mes presents un TIA (ARN mostrd 30% estenosis prox al Stent) v
200 continud asintomatica hasta la fecha. Post-stent fue medicada
=on AAS y clopidogrel; y actualmente parmanece con anagrelide y
AA5

Conclusidn: Si bien un pacients joven con TE y cifras de plaguetas
mormales puede ser sintomélico, la recurrencia de fandmenacs
Sombolicos cbliga a pensar en |a presencia de ofra patologia agre-
$2da La asociacidn entre TE y SMM no ha sido reporlada ain en
& literatura,

NUEVOS TRATAMIENTOS EN LEUCEMIA MIELOIDE | P 215
CRONICA(LMC) EXPERIENCIA HOSPITAL NAVAL.

Dutour C., Bogosovich S., Allamirano E., Rizzo L., Silenzi N,,
Lengeni H., Rizzo L., Sorrenting M., Medina S., Luchella P,
Robinson A.

Recienies estmiegias lerapduticas on LMG se hon focaiizacs @0 supdmr log clones
telulares cromosoma Phdadolfin positivos con obleto oe meiorar o prondstizo. Nues-
by equipo presenta la experiencin hospialaria con el uso os ST-571(imatinib) solp o
asociado @n ciesentes eNacios de LMC y COMentamos nuasstios hallargos. Cundro
comparativo, gue Incluye sspecios clinicos ywWo laboraloriales:
Pacignts W'  Edad Sauo Trat Estagio ETi-dosa Cr. Pri
preeag LMC BedlAnl
Inigio & 8 meses

oG- 1 Frd [T] IEMHigrel) Eoac A03-500 B .
Ad H 4 M FN F Az &D0-800 . e
') a Fr M IFNMgey E B G00-800 -  #
EJ*" 4 a4 M FNHoreU E B G00-800 + .
ARACTMD
R.D* 5 41 M N FAz 40000+ e
WM € M F FENMHoaoU  FAc 400800+ # C
Fd= T Z M SMPHdoU FR B00-B0D * e X
SH*" B n F  Fntionol F.8i A00-600 - .
PE -] % M GMPARAC  FCr A00-400 P &
Higral
BN*™ 10 2 F &MPARAC FA: 200600 . s -+
or 11 ] F IFMMHidrol ECr 100-400 % -+
LE* 12 ] M Hednel) EAc 200800 - w -
s 13 B4 F IFMHidrald FCr 100-400 - *
oG 4 S5 F  Heagl RCr 100400 + 4
GP 15 &3 M HasolUNFN FAC 200800 = 4

* pacignies fafiecicdos; *° paclente n' B presentd aplasis severa ¥ prolongeda x 5T
5T1{+ ca 30 dias) requiriendo Imponame soporte transfusional y filgasirin. Exta pa.
ciends fue ura recaida post-TMO alopdnico y fallecid por enfermedad activa. *** pa-
cliénie n® 10 resistonts a tratamientos convenclonales. mostrd R Clinica v
nematolégea parcial asociands ARA-C, Luego fus llevada a Progrema de TMO. N
Aalacionado y wive en RC hematoldgicn - ciogendtica y motecular en dia <400 Posl-
THO. Conclusiones parciales: En nussir $5Casa expanentia hemos cbservads muy
buonas Rias. Hematoldgicas, no asi citopondticas’ moleculares, Casl en al 100% da
los esiadios Ac. y B lps pacienies han requeride la asociackin de otro cltcstitico, en
3/ 4 lases Bl con ARA-C: la 4" F Bl con lingjo Linfoide asocid VCA. La wlermncia
wobal & STI-571 fua buona, con of, Adverscs menores, sxcepto ¢ Caso mancionado
de aplasia severa prolongada. Concluimos en la necesidad de efectuar experiancia
8N CrUDoS COoparativos que elven &l NP o pacientes.




136

HEMATOLOGIA ® Volumen 7 - N° 2, 2003

EL TUMOR DE MERKEL NODAL: UN DIAGNGSTICO| P 214
DIFERENCIAL PARA LOS LINFOMAS.

Ponzinibbio C., Gil J., Bolognani M., Castalletto R,
Hospital ifaliano da La Plala

El Turmor de Merkel s& una necplasia infrecuente y agresiva de la
piel. Se desarrollaria a partir de las células neurcendocrinas de
Merkel situadas en la capa basal de la epidermis que normalmen-
te funcionarian como mecanoreceptores, Se presenta habitualmente
como un nddulo cutdneo eritematoso, indurado e indoloro ublcado
mas frecuentemente en cabeza o cuello. Da metdstasis por via
linfatica y un 40 % de los casos se presentan con afeclacidn
ganglionar inicial. Histologicamante se presenta conformado por
celulas redondas dispuestas en acumulos o sdbanas, morfclogica-
mente muy similares a las células linfoides tempranas, requirién-
dose la inmunomarcacion para su caracterizacidn precisa.
Objetivo: llamar la atencidn sobre la posbilidad de errar diagnosti-
Co, pues tiene pobre respuesta terapéutica

Metodologia: se presenta una paciente HIV - | con alectacion nodal
primaria, sin afectacidn cutdnea, ( sin antecedentes en la literatu-
ra), con grandes masas ganglionares pelvianas que , frents a la
morfologia se interpretd coma LNH v requirid tratamiento de urgen-
cia con sentido descompresivo vascular de pelvis,

La inmunomarcacién, postiva para citoqueratina CK 20 y negativa
para marcadores linfoides permitd establecer diagndstico preciso.
Presentd pobre respuesta a los esquemas de quimio v radiotera-
pia y recien a los 6 meses de evolucion aparecieron las manifesta-
ciones culdneas en forma de tumores multiples con afectacién su-
perficial extendida .

Conclusiones: 51 bien el Tumor de Merkel es una necplasia prima-
ria de piel, puede presentarse como afectacién nodal primaria, con
morfologlia muy similar a los linformas. La respuesta terapéutica es
pobre y la evolucidn agresiva. El diagndstico diferencial necesario
&0l0 5o puede eslablecer por inmunomarcacidn adecuada

LINFOMA DE PERITONEO COMO UNICA P217
LOCALIZACION

Dres. D'Antonio G, Ahumada M, Setoain L, San Martino J, Ferndndez
J, Riveros D, Dieguez A, Demichelli M, Seralin M Antuni D.
Corporacidn Médica de Gral. San Martin, Bs. As.

Introduccion: Ellinfoma de serosas es una entidad muy infrecuen-
te, la mayoria de los reportes estan descriplos en pacientes VIH
(+).

Caso clinico: 57 afios, sexo masculing que consulta, por disten-
5idn abdominal, aumente de peso y disnea CF |, Antec: HTA, dia-
bates II, dislipemia y pdlipo vesical resecado por endoscopia, Exas
men fisico: distension abdominal. Laborataris. hemograma normal,
urea: 60 mg%h, creat:1.6 mg%%, GOT:50 UIIL, GPT:4BUIL, FAL148
UKL, LDH: 3040 UIN VIH (-) , CA 15/5, CA125 y CA19/9 norma-
les. Ecografia abdominal, importante cantidad de liquido ascilice
y esteatosis hepdtica. TAC tdrax s/p, TAC abdominal: impartants
cantidad de liquido ascitico diseminado, signos de carcinomatosis
peritoneal y ausencia de adenomegalias. FEDA: esofagitis.
Videocolonoscopia: anglodisplasia derecha. BMO ({-). Puncian de
liquide aseitico: Turbio -hemarrdgicn , cloruros 89 meq, proteinas
4.14 gr/dl, glucosa 24 mg/dl, Rlo: leucocitos §7.000 x mm3 con
NS 70% L:30%, hematies abundantes y células neoplasicas (-) |
PCR BAAR (-) y ADA normal. Laparotomia exploradora: peritoneg
angrosado, despulido con aumento de la consistencia. Biopsia:
infillracién por linforma difuse de peritoneo y mesenterio por células
de tamafio intermedio con necrosis, higado con infiltracion grasa,
citogueratina(-}, vimentina(-), C03, bcl-2, CO10, CD5, CD23,
CiclinaD1 y CD30(-), CD20 y ACL (+), Citometria L. ascitica:
CD45,CD19,C020,C010,FMC7, CD79b,CD38 (+). Recibid primear
ciclo de CHOP al 50% de la dosis por IRC, requinendo hemodidlisis
post-tratamianto por sindrome de lisis tumoral, Tuvo una buena
evolucion con franca disminucidn de la ascitis. Conclusidn: Se pra-
senta esle casoc porque en nuastro conocimiento la localizacion
axclusiva en peritoneo es excepcional.

LINFOMA PRIMARIO RETROOCULAR Y DE SENOS | p 218
MAXILARES: PRESENTACION DE UN CASO

Brandl M, Fernéndez V, Di Paclo H, Caferri, H, Garblero S, Berard
F.

HIG. Dr. José Panna, Institulo Lavalle de Oncologia y Terapia Ra-
dianie. Bahia Blanca.

Introduccién: Los linfomas axtraganglionares primarios (LEP) son
neoplasias que se originan en tejidos linfoides extraganglionares.
En su gran mayoria son de tipo no Hodgkin v para su estadificacion
se utiliza la clasificacién de Ann Arbor. Su incidencia es muy va-
riable segun las series y oscilan entre un 24% y 50%. Los mas fre-
cuentes son los que involucran el tracto gastrointestinal (estémago
& intestino delgado principalmente) seguidos por los de cabeza y
cuello. Hay un predominio de los linformas B de alto grado y tienen
tendencia a permanecer en estadios localizados. Tienen alta tasa
de supervivancia y curabilidad., excepto l0s linfomas cerebrales,
Los linfomas de la cavidad nasal y senos paranasalas suelen pre-
sentarse mas alld de los 50 afos y se distinguen 2 variedades, la
occidental, de estirpe B y la asidtica que tiene un predominio T, con
clinica diferente. Los linfomas primarios de drbita representan sélo
el 4% de todos los LEP. El 75% son linfornas linfoplasmocitoides y
5010 una pequena proporcion son linfomas de alto grado,
Presentacion del caso: Paciente masculino de 62 afios que co-
mienza en 08/00, con dificultad en la vision del ojo derecheo y
excftalmos que progresa lentamente. Gonsulta en 02/02 y se reali-
za una RMN de ambas drbitas que informa una formacién con
densitomelria de partes blandas en tejidos retrobulbares con con-
tinuidad en ambos senos maxilares. En octubre del mismo afio se
biopsia dicha lesion: linfoma difuso de células B. Inicid tratamisnto
quimioterdpico con esquema CAPVTe que finalizd en mayo del
corriente afo con buena respuesta y tolerancia,

Se presenta esle caso por la baja incidencia de esta patologia y el
hecho de haberse presentado en tejido retroocular y senos maxi-
lares simullaneamenta. También s& exponen las diferentes opcio-
nes terapéuticas y su aplicacion a este caso.

ENFERMEDAD DE HODGKIN ABDOMINAL P 219
PRIMARIA CON COMPROMISO INTESTINAL

Carvani A, Wilson R.,Gastamilza M.M.,Castilla A.,Obregon 5.
Hospital Diego Paroissian La Matanza. Pcia de Buenos Aires

Paciente de sexo masculino de 40 afios de edad, consulta en &l
afno 1999 por presentar dolor abdominal, trastornos del ritme eva-
cuatorio y pérdida de peso desde hacia & meses. El examen fisico,
y los estudios realizados: ecografia de abdomen, endoscopia di
gestiva alta, transito de delgado, colon por enema no mostraron
patologia.HIV negativo. Presentd un cuadro de abdomen agudo, par
lo que se realizd laparolemia exploradora, comprobandese perfo-
racion del ileon y adenopatias mesentéricas. Se reseco un sagmen-
to de 20 cm de inleslino y se efectud anastomosis térming
terminal.La biopsia del material obtenido fue informado como infil-
tracién de la pared intestinal por linfoma Hodgkin, y de enfermedad
Hodgkin tipo celularidad mixta en ganglioc mesanténico.La lomogratia
de torax fue normal, y la de abdomen presentaba adenopalias
mesantéricas.Biopsia dsea sin infiltracion.Se inicia tratamianto can
esquema ABVD, complata 4 ciclos y abandona el tratamiento.Hasta
el presente el paciente se controla periddicamente y se encuentra
en remision completa.

Se considera de interés la presentacidn de éste paciente, dado la
baja incidencia de enfermedad de Hadgkin de localizacidn prima-
ria abdominal con compromiso de intesting.En las escasas referen-
cias bibliogréficas de casos similares se expresa la dificultad de
diagnéstico preoperatorio, que se experimentd también en éste
paciente.
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LINFOMA A CELULAS GRANDES ANAPLASICO | p 220 EXCEPCIONAL EVOLUCION DE LINFOMA P 221
CD30+T + {ALCL) DE PRESENTACION CUTANEA FOLICULAR A LINFOMA DE BURKITT

PRIMARIA (PCP) EN PACIENTE COM SINDROME DE
INMUNODEFICIENCIA ADQUIRIDA (SIDA).

Megri L.°, Agra M., Lalalce D.°, Seafald L.", Malina A.", Armra A.",
Sorin |.#, Celebrin L.*

Hemalclogfia, Dermatologia e Infectologia Hospital (H) Tornu. Pa-
lofogia (H) Santafanni.” Patologia (H) Eva Pardn#.

El Linfoma (L) ALCL CD30+ representa un 4 al 15% del total de L
no Hodgkin asociados al HIV (virus de inmunodeliciencia huma-
na) y son de inmunafenatipo B o nulo, La PCP es inusual en pa-
cientes (p) HIV. Se presenta un p vardn de 28 afos, homosexual,
HIV+. En junio de 2002 consultd con diagndstico de ALCL T :
CD45R0, CO30, CO5, ACL Leu22 positivos, y CD23, CD20, CD15,
AE1, AE3 y ALK negativos, efecluado sobre lesion escapular de-
recha. Prasentaba lesién (1) de 5 cm de didmetro, dorsolumbar, cuya
puncion mostrd elementos linfoides atipicos y cicatriz con ragre-
sidn espontanea de la tumoracion biopsiada. Pancilopania mode-
rada, Biopsia y Puncién Madular (BMO y PAMO) con displasia
trilineal y Tomografia (TAC) normal. La | remitid espontaneamenta
antes de ser rebiopsiada, y presentd otra | en flanco derecho 2
meses mas farde, de igual conducta. En abril de 2003 tuvo dete-
noro del estado general, Hepalitis B, LOH elevada, adenopatias
retroperitoneales por TAC que no pudieron biopsiarse hepatoesple-
nomegelia, pancitopenia severa con BMO y PAMO sin infiltracion
por linfoma, Evoluciond con insuficiencia hepatica v sin respuesta
a tratamiento especifico. Motiva la presentacidn del caso, la baja
frecuencia de ALCL PCP T de remision esponténea en pacientes
HIV+ v su evalucidn clinica.

Gatto P; Gumpeal C; Noriega M; Slavutsky [; Narbaitz M; Bruno 5.
liHema. Academia Nacional de Madina, Buenos Airas

El linfoma folicular presenta curso Indolente, no curable, con una
sobrevida media de 7 a 9 anos. La frecuencia de transformacion a
formas mds agresivas es del 30 al 40 %. En la mayoria de los ca-
505 evoluciona a linfoma difuso de grandas celulas, la evalucidn a
Linfoma de Burkitt es excepcional.

Pacients sexo masculing, 38 afios, con diagnadstico de LNH falicular
estadio IVB, en 1997, Analisis molecular con técnica de PCR de
larga distancia: positividad para el rearreglo MBR/JH del gen bel-
2, Consulta en mayo de 2002, por perdida de peso, fiebre, tume-
faccién en rodilla izquierda vy adenopalias. Examen Fisico:
Adenopatia axilar izquierda @ inguinal derecha de 14x7cm.
Tumoracion frontoparietal derecha y lumefaccion a nivel de redilla
izquierda que se extiende a musio de 10x20cm. Esplenomegalia.
Laboratorio: GA 2,77 ®x1012/L, Hb & 8gr/dl, Hio 0,.210L0, GB 4,2 x109
fL [N 34%, L 15%, Bl 38), Plaguetas 9x10%/L, Bilirrubina total
2,07mg/dl, Bilirrubina directa 0.86mag/dl, GPT 179UIAL, GOT 85Ul
L, LDH 14752UVL. Biopsia de Ganglio inguinal: Linfoma tipo Burkitt,
PAMO: 74% de blastos, lamano grande, sin granulos, con vacuolas.
BMO: Infiltracidn ded 80-80% por linfoma tipo Burkitt. Ki 67 del 95%.
Citlometria de Flujo de MO: Poblacidn de linfocilos CD45, CD18,
CD78a, CD10 (+), con Ig M citoplasmaticas y expresidn parcial pan-
B CD20 y CD22. Ausencia de |g de superficie, TdT y CD34 nega-
tivo. P Estudio citogenélico de MO: 48 XY, dup (1}g21g32),
1(8;14)(q24;q32), + del(10)(q24), del(11){q25) +22. PL: Presencia de
blastos con morologia similar a los antericres.

Evelucicn: Inicid tratamianto con protocolo BFM con buena respues-
ta inicial. Por progresicn intratratamiento fue suspendido. Recibid
sucesivamente tratamiento con protocolos de LLA y Vinorelbing-
Dexametasona sin respuesta. Fallacié en noviembre de 2002 por
progresiin de enfermedad.

ESTUDIO DE RANKL EN DESORDEMNES P 222
LINFOPROLIFERATIVOS,

Barcala V, Ruybal P, Waldner C, Garcia Rivello H, Ascione A,
Monqini C,

SBervicio de Analomia Palologica, Hial, italianc de Busnos Aires.
Laboraloric de Inmunologia Celular y Molecular (CEFYBO-
CONICET)

La molecula RAMKL as un factor esencial de la osteoclasioegénesis
¥ al mismo tiampo, regula al sistema inmune, RAMKL se expresa
sobre osteoblastos induciendo la diferenciacion v la activacion de
Ios osteoclastos al unirse a su ligando la molécula RANK. En el
sstema inmune, RANKL se expresa sobre linfocitos T activados,
fmocitos CD4+CD8+ v células del estroma de la médula dsea.
Hasla el presenie solamente se correlaciond el aumento de la ax-
presion de RANKL y la resorcion dsea en patologias como el
Meeioma Multiple y an la Leucemia T del Adulto, donde las lesio-
nes osteoliticas y la hipercalcemia son dalos tipicos.

B objativo de este proyecto es investigar la expresion de RANKL
en células provenienles de muestras de pacientes con desGrienas
Emfoproliferativos v correlacionarla con los procesos osteoliticos
asociados,

Encontramos una expresion aberrante de la molécula RANKEL en
Enfomas de la estirpe B como an el Linforma Folicular y la Leucemia
Linfocitica Crdnica. v én el Linfoma Linfoblastico T. De los casos
analizados, los més reveladores fueron cinco muestras provenien-
fes de pacientes con Linfoma Folicular, de los cuales 3 de ellos
expresaron RANKL, con lesiones osteoliticas, v las otras fueron
RANEKL negativa (CD23- sin compromiso dsen).

Este es el primer reporte |a de expresion de RANEL an linfocitos de
estirpe B sin diferenciacidn plasmocitaria, demostrando la resorcion
dsea en & estudio histopatoldgico con radiografias normales,

La expresion de este marcador podria correlacionarse con la apa-
ncidn de lesiones ostecliticas ¥ su deleccidn temprana podria ser
wiilizada para aplicar tratamigntos tendientes a evilar o combatir
precozmenta [a osteoporosis asociada a desdrdenes linfoprolifera-
oS,

LEUCEMIA DE LINFOCITOS GRANDES

GRANULARES FENOTIPOT (LLGG), P 223

PRESENTACION DE DOS CASOS.

Dres Ardaiz M del C, Caffaro MJ, Muller K, Saslavsky M, Varala A,
Weainreiter M. Hospital J.M. Ramos Meajia.

Divisidn Hematologia

La LLGG es una entidad de curso clinico indolente caracterizada
par neutropénia vy linfocitos grandes granulares circulantes. El
fenotipo T representa el B5% de los casos. Existe asociacion con
enfermedades auloinmunes. Presentamos nuestra experiencia con
dos casos de LLGG T. CASO N1 mujer de B2 afnos de adad con
perdida de peso de & meses de evolucidn, esplencmegalia y
leucopenia con neutropenia . Hto 39%; GB 2500 mm?® (N 18%; L
TG6%, Mo 3%, Eo 2%) Pg nommales. Medula dsea (MO) normatipica,
hipacelular, sin evidencia de infiltracién. Inmunomarcacion MO el
7% de 105 leucoGios presenta e siguiente fanctipo: CO454+4+,C034-
,CD10,CD2++,CD34++,CD5+,CD7+/,CDA++, CD4-,COS6-,CD16-
,CD28-,C025-,CD11c++,CD38++,C011-/+, HLA-DR+; compatibla
con LLGG T. Ciogenético 46XX, Con 20 meses de seguimiento,
permanece libre de progresion y tratamiento, sin complicaciones
infecciosas. CASO N°2: vardn de 59 afos con antecedentes de
Psoriasiz y diagnostico de LLGG T por esplanectomia en otra ins-
tituckon. Hio 46.5%; GB12.400mm3{N 13%, L 82%, Mo 4%, C 1%)
Pg normales. MO: infiltracion por microacumulos de células
linfoides. Inmunomarcacidn: 50% de los linfocilos presenta
CD3+,C02+,C07,CD5+intenso),CD16+,C057 +, CDB; compatible
con LLGG T. TCRuf+ Con 36 meses de seguimientc permanece
libre de progresion y tratamiento, sin complicaciones infacciosas.
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LINFOMA T ANAPLASICO CON COMPROMISO P 224
CUTAMED EXTENSO.

DOres. Ardaiz MC, Caffaro MJ, Catalan M, Wainreiter M, Abeldafio” A,
Divisicn Hamatologia. Hospital JM Ramos Mejia. Division Darma-
lologia®. Hospital C. Argerich.

Los Linfomas no Hodgkin anaplésicos representan &l 2-8% de la
totalidad de los linfomas del adulio, El fenotipo T/null se observa
en el 60-70% de los casos. Al diagndstico el 40 al 0% presentan
localizacion exiranodal; el compromiso cutdneo secundario &5 el
mds frecuente. Los Linfomas no Hodgkin anaplasicos culaneos
primarios tienen mejor prondstico. El objetivo del presente trabajo
as comunicar la pronla respuesta al tratamiento.

Caso clinico: s& presenta un paciente de sexo masculing, de 51
anos de edad, que consulla por compromiso cutanso con lorma-
clones nodulares induradas, no dolorosas, ulceradas y scbrain-
fectadas, de localizacidn hipogastrice con extension a ingles
(10x20cm), ambeos muslos (8x12cm) y miembro superior antebra-
z0 izauierdo (GxSem). TAC de torax, abdomen y pelvis: adenopatias
gubcarinal, peritraqueal anterior, paraadrlicas izquierdas,
hipogastricas izquierdas e inguinales bilaterales. Biopsia cutanea:
infiltacidn por linfoma no Hodgkin anaplasico T. Inmunatipiticacian:
CD30+, CD3 + y CD43+. PBMO: sin invasidn linfomatosa, Serglo-
gias virales: HIV negativo. Estadic Ann Arbor: IV B. Score IPI: 3
intarmedio alte. Tratamiento: protocolo CHOR Remision del compro-
rmiso culdaneo »75% tras e 19 ciclo de quimicterapia. Remision com-
pleta tras 4 ciclo de quimioterapia.

LINFOMA NO HODGKIN (LNH) DE BAJO GRADQ. | p 225
TRATAMIENTO DE PRIMERA LINEA:

FLUDARABINA, MITOXANTROMNA, DEXAMETASONA (FND),
Ardaiz M del C, Weinreiter M, Caffaro MJ, Paz A, Catalan M.
Division Hematologia. Hospital J.M. Ramos Majia.

Las opcionas terapéuticas disponibles para LNH de bajo grado
abarcan desds monogquimioteérapia hasta altas dosis de quimiote-
rapia con rescale con células progenitoras hematopoyéticas. El MD
Anderson utilizé el protocolo FND en pacientes con LNH de bajo
grado recaidos o refractarios, reportando 84% de respuestas (47%
de remisiones complatas y 47% de remisiones parciples, JCO
14:1262-1268,1986).
Objelivo: evaluar, en pacientes con LNH de bajo grado, |a eficacia
cliniza de FND en primera linaa; valorar toxicidad. A parlir de agosio
de 2000 se adminisirid protocolo FND: Fludarabina 25mag/m
endovenosa dias 1 a 3, Mitoxantrona 10 mg/m2 endovennosa dia 1,
Dexametasona 20 mgfd endovenosa u oral dias 1 a 5 cada 28 dias;
tolal seis ciclos. Se efectud profilaxis de P carini con trimetropina-
sulfametoxasol 1 comprimido cada 12 hs, 3 veces par semana du-
rante el curso del tratamisnto ¥ hasta seis meses posleriores ala
finalizacion del mismo. Camcteristicas de la poblacidn: ingresaron
al protocole 12 pacientes, 10 eveluables; masculines 810 y feme-
ninos 4/10, edad media 81 anos (50-65). Histologia: folicular grada
| 4/10, grado Il 6/10. Estadio Il bulky 210, estadio Il 3/10, s=ladio
IV 5/10. IPI 1-2.Resultados: 5/10 pacientes obluvieron como re
puesta a FND remisidn parcial; 510 remisidn completa, media da
seguimiento de 18 meses. Taxicidad: se observo neutropenia gre
do Il en 8/10, no se registraron infeccicnes severas relacionadas
al tratamiento.

Conclusidn: FND demostrd sficacia terapsulica en pacianies con
LNH de bajo grado sin tratamiento previo. La toxicidad fue mode-
rada, no observandose efecios adversos severos

LINFOMA NO HODGKIN PRIMARIO DE PENE: P 226
LOCALIZACION EXTRANODAL ATIPICA,

Ardalz MC, Caffaro MJ, Catalan M, Weinreiter M, Saslavsky M, Da
Miceu 5*
Division Hemaltologia y Urologia. * Hospital JM Ramos Mejia

El 20% de los Linfomas no Hodgkin asientan an sitios extranodales.
Las localizaciones mas frecuentes son el racto gastrointeshinal y
Ia pigl; sin embargo casi la tolalidad de los drganos pueden pre-
sentar compromiso linfomatoso. Objetive: Presentar un caso de
Linforma no Hodgkin B de localizacion extranodal alipica. Caso cli-
nico: Reportamos un ¢aso de Linfoma no Hodgkin difuso de gran-
des calulas B, primario de pene, en un paciente de 43 anos de edad,
sin antecadentas infecciosos ni de lesiones premalignas locales, La
forma de presentacidn fue una formacién indurada y ulcerada no
sangrante ni dolorosa, sin sinlomas B acompanantes. El diagnosti-
co se confirmd mediante [a biopsia balano-prepucial. Se estadifict:
IE de Ann Arbor. El paciente recibio tratamiento combinado:
quimioterapico con protocolo CHOP 3 ciclos mds radioterapia lo-
calizada 2500 cGy. Presentd remisidn completa de la enfermedad
y tras madia de seguimiento de § meses se encuentra libre de pro-
gresién. Se presenta esta caso dado la localizacidn atipica v los
escasos reportes publicados en la literatura. La forma de presen-
tacién obliga a plantear el diagndstico diferencial con carcinoma de
células escamosas, melanoma y carcinoma basocelular. En nues-
tro pacients se logro presarvar tanto la anatomia come la funcién
ded drgano afectado.

LEUCEMIA/LINFOMAT DEL ADULTO

Dres: Miller K, Rivas MM, Cattaro MJ, Saslavsky M,
Varela A, Scolnik MP, Bare B Ardaiz M, Hubgrman A,
Division Hemalologia™ospital Samos Mejia - IHEMA/Academia
Nacional de Medicina

La leucemiafinfoma T del adulio (LLTA) fue descripla por primerz
vez an Japdn en 1877, su agents causal, el virus HTLV-1, fua ide
tificado en 1980, Es endémica enJapdn, Caribe, sudesie de Amé-
rica del Norte, América Central y Sudameérica. En Japdn, el 6 a 379
de la poblacidn adulta presanta anticuerpos conltra HTLV-1; sélo u
2 a 4% desarrolia LLTA. Su curso clinico es variable. La forma
leucemica alcanza & 80% de los casos. Los hallazgos clinlcos ti
picos son:adenopatias, hepato-esplenomegalia, hipercalcemia
compromiso de pisl y lssiones ostecliticas. La media de sobrevida
es de 6 a 12 meses para la forma leucémica y 11 mesas para los
linfomas, Las infeccionss oportunistas asociadas a infeccion pos
HTLV-1 son frecusntes.

Objetiva: Prazentacion de una paciente oriunda de Jujuy con diag
nastico de LLTA, su evolucidn v tratamiento,
Caso clinkco: Padiente de 47 anos, sexo femenino, derivada a nues-
tro Sarvicio presentando adenopatias periféricas, hepato
esplenomegalia, hipercalcemia y leucocitosis con 73% de blastos
circulantes. Se realizd: PAMO: Hipercelular con infiltracion biastics
dal B0%. Inmunomarcacion: 78% de blastos CD45+, CD4+, CD54,
CD3+ CD25+ CD&-, CD7-, CD2-. TCR + (deébil). PCR para rearregio
de racepior T; clonal. Serologia para HTLV-1: reactivo. PCH para
deteccion de ADN viral: +. Se hace el diagndstico de LLTA.
Tratamiento: CHOP x 6 ciclos. Luego del 2do ciclo s& agrega A
+ intarferon

Raspuesta: Mejoria clinica con remisidn hematoldgica.




ROFIBROBLASTOMA EN EMPALIZADA) ASOCIADO A PRO-
CESO LINFOPROLIFERATIVO B MONOCLOMNAL

Mnovich Baron A Musso A; Sanlos | Alcon Alvarez M: Lucera
&

Centro do Fatologia. Servicio de Hamatologia Hospital Militar Cen-
ki Oncoiab. Bs As. Argentina

Mtroduccién: El tumer intranodal fusocelular hemorrdgico con fi-
Ixas amiantoideas, es una lesidn mesenguimal, poco frecuents, be-
migna, que afecta ganglio linfitico inguinal predominantemente. Sus
ewacteristicas inmunchistoguimicas y ultraestructurales sugleren
dilerenciacidn miofibrobldstica o de musculo liso.

€aso Clinico: Hombre de 54 afios, asintomdtico, con nodule
inguinal. Examen fisico: pequefas poliadencpatias cervicales y
spraclaviculares. Hamograma: linfocitosis absoluta v relativa.
Material y Métodos: estudio histopatoidgico e inmunohistoquimico
WHO) de ganglio linfatico inguinal y Médula dsea (BMO). Citometria
de Flujo (CF) da sangre periférica (SP).

Resultados: Nédulo de 2,5 cm de diametro mayor. Microscopia:
profiferacion de fasciculos de células fusiformes en empalizadas,
aon cuerpos eosindfilos -fibras amiantoideas- v dreas hemorragicas.
En periferia se observa casquete de ganglio linfdtico remanente,
MO actina misculo especifica +, vimentina +, CD34, desmina y
5-100: negativas. CF de SF; CD18+, CD22+, CDS-, CD10-, CD23-
. CD103-, FMC-7-, 195 de débil intensidad monotipica en cadena
viana Lambda. BMO: infiltracion paratrabecular (35%) por células
pequenas B CD20+, BCL-2+, CD5-, CD23-, CD43-,

Conclusion: El cuadro morfoldgice de proliferacion mesenquimdatica
abliga a diferenciarle de tumores metatdsicos o primitivos, coma
Sarcoma de Kaposi. Comunicamos este caso por 1o infrecuente de
su presentacion. Creemos gue la asociacion con el proceso
Wdoproliferative B monoclonal sea probablomente casual,
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MEMORRAGICO CON FIBRAS AMIANTOIDEAS EXTRANODAL TIPO MALT Y ADENOCARCINOMA

DE PULMON.

Sasol, MJ; De Stefano, G; Pintos, N; Cugliari, 5; De Sanzo, P;
Abritta, A; Pujol, J; Joviis, S; Palmar, L.

Servicia de Hematologia, Hospital Churruca, Buenos Ajres.

Los linformas primarios de pulmdn son raras entidades siendo, en
sU mayornia, de estirpe B y de bajo grado de malignidad con desa-
mollo en tejidos linfoides asociados a mucosas (MALT). Existen
menos de 10 casos reportados en la lileratura de la asociacicn da
esios linlbbmas con adenocarcinoma de pulmdn. B! objetive de esta
presentackin, es mostrar un paciente con coexistencia de ambas
patologias y las dificultades diagnosticas y terapéuticas que asta
asociacion implicd. Paciente vardn, de 69 anos, tabaguista, quien
consultd por 1os, disnea y perdida de pesc. La radiografia de tdrax
maostrd imagen radiopaca en campo medio de pulmdn deracho y
derrame pleural bilaterai. La TAC evidencid a nivel de tdrax opaci-
dad pulmonar en Idbulo inferior derecho con ocupacién dal espa-
cio agreo y adherencias pleurales, mediasting medio con masa
ocupante compatible con adenomagalias, Se realizéd toracotomia
con biopsia pleurc-pulmonar que informd infiltracidn por linfoma
extranodal de células B de la zona marginal lipp MALT.Inicia
guimnicterapia(QT} combinada seqin esquema Rituximab-CHOP por
6 clelos, La TAC control al 3er ciclo de QT mostro desaparicion de
la masa mediastinal y minima reduccion de la opacidad pulmanar.
Finalizando &l esquemna de QT, el paciente comenzd con disnea
progresiva v evidencia de progresién de enfermedad en los méto-
dos por imagenes. Se indica esquema de QT ESHAR Dada la no
respuesta y agravamiento del estado general del paciente se reali-
26 FBC.El astudio histoldgico reveld adenocarcinoma de pulman y
linfagitis carcinomatosa. Con este diagnostico el pagiente fallece,
Conclusion: A pesar de su baja incidencia, la coexistancia de dos
patoiogias neopldsicas en esta localizacidn, deberia sar descarta-
da en los paciantas con eveluckdn desfavorable, dado que esto im-
plicaria la toma diferentes conductas terapéuticas.

EXPERIENCIA EN EL TRATAMIENTO DE LINFOMA | p 230
DEL MANTO EN UNA SOLA INSTITUCION.

F Sackmann, G. Milone, M. Custidiano; I. Farnandez: C. Corrado,
S L. Pardo, D. intile, B Desmery, 5. Pavlovsky.
FUNDALEL Buanos Alras, Argentina.

Wtroduccion. El linforna del manto (LM} representa ¢l 6% de los
nbormas no Hodgkin (LNH) en la clasificacién de la OMS. El fenofipo
®s B, CD20 y CDS5 (+) v CD23 (-). La t(11;14) resulta en la
sobreexpresion da ciclina D1. La sobrevida es de 3 a 5 afios y son
mcurables,

Obijetivo: Describir las caracteristicas, tratamiento (o) y evolucidn
a¢ nuestros pacientes con LM.

Material y método: Se estudiaron 18 pts desde 1995 hasta mayo
de 2003, con diagndstico de LM, predominio masculinge:2,5/1, edad
mediana 61 anos, todos estadios WI-IV. El tratamiento (tio) inicial
flue CHOP & pts, CAVPE 5 pts, Hyper-CVAD 2, MINE-CAMP 1pty
espleneclomia 1 pt, Consolidaron con TAMO 5 pts, y recibieron anti-
CD20 como parto del 1o 12 pis. Se analizd respussta al to inkclal,
supervivencia libre de evento (SLE) y supervivencia global (SG).
Resullados: Finalizaron tho 17 pts, 35% lograron remision comple-
@ndeterminada (RC/RCu), 59% remision parcial (RAP) y un pacien-
& tue refractano. Recayeron 8 pts, (4795), con una mediana de tiem-
po de 10 meses (m), 5 pls (29%) fallecieron en progresién. La
madiana de SLE y de SG fue de 35 v 64 m, respeaclivaments. El
&3%: de pis tenfa inmunofenctipo caracteristico; 39%, LDH alla;
6%, IPI |II-1V; 89%, esplenomegalia y 33%, linfocitosis. Minguna
de estas caracteristicas influyd significativamenta an la evolucion,
Conclusidn. En nuestra experiancia el LM se comportd como una
enformecad con escaso porcentaje de respuesta compieta inicial y
mala evolucion a la recaida.

EXPERIENCIA EN UNA SOLA INSTITUCION DE

P 231
NEOPLASIAS DE CELULAS T POST TIMICAS Y

NATURAL KILLER (MNK).

Solé JF, Paviovsky S, Ferndandez |, Sapia 5, Corrada C, Milone G,
Intile D, Juni M, Custidiana R.

FUNDALEL, BS.AS., Argentina.

Los Linfomas T periféricos y Nalural Killer reprasentan menos del
15% del total de los LMH siendo morfoldgicamenta muy heterogd-
neos, caracen de marcadores inmunoldgicos para determinar
clonalidad, no existiendo siempre comelacion entra la citomorfologia
y &l pronostico, considerandose estos entre las mds agresivas de
las neoplasias linfoides. Entre 1885 y 2003 estudiamos 17 pacien-
1e5 (pts) clasificados segon la OMS como: a- Leucemicos: Leuce-
mia de linfocitos T granulares 1 pt, Leucemia-linfoma T del
adulto (HTLV | 4} 1 pt, NK 1 pt b- Nodales: LNHT periferica & pts,
NK 2 pts.c- Extranodales: Linfoma paniculilico subcutaneo 1 pt, d-
Cutaneos: Sme de Sezary 1 pt, Primario cutangeo anaplasico de
celulas grandes 1 pt Sexo: Masculio / Femening 98, edad: Me-
diana de 57 aios (40-84). De los 17 pts evaluables, 16 fueron ira-
tados, luego del 19 esquema (7 pts recibieron CAPVE, & pts CHOR,
1 pts COP 1 pt 8-LLA-00), 9 pls (568%) lograron RS del resto da
los pts 6 fuaren refractarios, 1 pt se encuentra actualmeante en tto.
De los que lograron AC la SLE fue de 6,8 meses, 3 pls permane-
cen en RC y 6 recayeron. Del total de los pls evaluables pam to
solo 4 pts permanecen vivos: 2 pts en RC post 1° esguema, 1pt
en AC posl 2° esquerna y 1 pt permanece an AP Juego de mas de
2 esquemas. En nuestra experiencia, coma lo reportado en la lite-
ralura los pobres resultados obtenidos se deben a dificuitades en
el diagnostico preciso v a un bajo porcentaje de RC chitenidas con
tratamienta estindar, por lo tanto seria necesario poder diferen-
clar pts de allo riesgo e investigar nuevos esquemas,
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VARIANTE ASIATICA DE LINFOMA

INTRAVASCULAR CON SINDROME I

HEMOFAGOCITICO
Dr.Garate G, Or.Cicco J, Dr.Garate GM, Dra.Milovic V, Dra.Casali C.
Servicio de Hemalologia, Hospital Aleman, Buanos Airas.

Paclente de 60 afos que ingresa por figbre de origan desconocidn
de 5 meses de evolucion, hepatoesplenomegalia v tricitopenia (Hio
28%, GB 4200/mm?, plg120.000/mm?). Por biopsia hepatica
transyugular sa constata hipertensidn venosa y se diagnostica
linfama no hodgkin "B con compromiso intrasinusoidal. La meédula
usea mostrd hemofagecitosis. Por tomografia se observaba com-
promiso suprarrenal y pulmonar. Recibid tratamiento con
Mabthera+CHOP por tres ciclos y fallece al cuarto mes por infec-
cion respiratoria.

La denominacidn de "variante asiitica® de linfoma intravascular
correspande a un tipo de linforma *B* difuso de células grandes qua
cursa con fisbre, hepatoasplenomegalia, sindrome hemolagoeitico
¥ compromiso suprarrenal. La sobrevide es corta siendo resisten-
tes a distintos esquemas de quimioterapia.

El compromisc intravascular demostrado en la biopsia hepatica,
Junta con la hipertensidn venosa y ol cuadro clinico de la pacients
acompanado de hemofagocitosis, indican gue esta varianta de
linfoma intravascular debe tenarse an cuenta en casos do similar
prasantacidn clinica.

LINFOMAS NO HODGKIN (LNH)- CLASIFICACION
¥ CARACTERISTICAS DE LA POBLACION
PERTENECIENTE AL HOSPITAL DE ONCOLOGIA MARIA
CURIE EN EL PERIODC 1998-2002: 282 CAS0S

Dres: Acosta G, Alcaraz ., Alcoba E., Alvarellos V., Annalta |,
Devoto L., Diaz G., Dragosky M., Luchetta P, Marguez M., Ports
J, Varnetti 5. |
Servicios de Hemalologia y Anafomia Patoldglca del Hospital de
Oncologia Maria Curie, Buenos Aires, Argenting.

Objetive: Reevaluar los diagnasticos de LNH de acuerdo a 1os criten
de la clasificacién REAL, a los efectos de unificar las diversas nomencla
ras y evaluar las caracteristicas de los mismos de localizacidn nodal
extranodal. Poblagion: Pacienles con diagnostico de LNH, alendidos en &
Servicio de Hematologia del Mospital Maria Curie, en &l perfodo 1598-2008

Resultados:

Tedaal 282 =

Farnuninos 133 a7 2
Mazzulings 148 28

Lindomas outranodakes
Locahirac K* AG BG Prom Edss

Amigdals 14 i T [ ]
| 1
Bt L e GOl 2 1 1 47
Al grarie 184 581 bl g ; g g;- 3
Bojo prgio. 112 398 Cosmbro 4
Esidmage 2 3 2 574
Huaesg [} 3 i =21}
Mhstribucion pot sdad Igestine 3 1 2 607
Edondes Al BG Teta  Larrpe 1 a1 LT
17a20 2 o 2 Mama : ; 1 ‘.;55
21 a0 15 1 16 Maxiar ?
31 8 40 23 S g Crbies 23 4 19 63
41 a 50 29 20 4 Paritca - 3 2 672
518 G0 T 31 m Pl 1" 13 B 50,9
81 a 70 i} » 81 & Paran 2 2 0 405
T a8 ol 1% 44 Testicuio 1 1 0 ]
81 890 a 11 19 Uwm g 2 44
91 a0 0 1 1

Conclusiones: Se presanis un andliss de 3 composiciin da una pobiy
cidn de LNH, ponderando lss vanatiss: histologla, sagun clasificacion REA
en AG y BG, edad, sexo y localizacionss sxiranodalas

SINDROMES LINFOPROLIFERATIVOS ASOCIADOS | p 234
AL TRANSPLANTE DE ORGANOS (SLPT).

PRESENTACION DE UN CASO DE LINFOMA NO HODGKIN DE
CEREEBRO POST TRANSPLANTE RENAL CON REMISION COM-
PLETA POR ANTI CD-20.

Dragosky W.. Marguez Y., honetta b, Morgenisid B

Institute Henry Moocre, Buenos Aires, Argentina.

Objetivo: Prasentacson de un caso de Linfoma no Hodgkin (LNH) da ce-
rebro, secundario @ ransplanta renal;, sus caractaristicas, evolucidn y tera-
peutica. Antecedentes: Loz SLPT comprendan un amplio mngo Mstologicn,
relacionado con &l régiman de Inmunosupresian v &l drgano transplamado
& Incidencia varia desde al 1% en transplante de rifdn, al 9.4 % en pul-
mdn y corazin. La maycria es da tipo celular B y relacianados con el virus
da Epstein Barr (EBV). Las locallracionas axtranodales alcanzan el 70 %
Poblackén: Pacienta de 40 afos, sexo femening, con insuficiencia rengal
crdnica sscundania a poliquistosis renal, en plan de hemodidlisas desde 1958,
reciba tranzplante renal e dador cadavérico el 2111806, Fue tratada con
diversor asquamas de inmunosupresion: rpamicing, lacrolimus,
micoienclato y esteroides. Bl S0MB/2002 es intermada por delersoro del sen-
gorin y hemiparesia izquierda; la AMMN de encafalo demuestia te presencis
e mulliples imagenes en ambes hemisferios cerebrales v an al hamisfaria
carshelosn derecho, que refuerzan con el contrasie. Se diagnosticd LNH
nor biopsia estereolixica. las marcaciones para CD3 v COD20 fueron poco
caracter(sticas debido a las allas dosis de esteroides prequirlrgicas. La
investigacidn de EBV por PCH fue negativa. Serologia para toxoplasmosis
nagativa Resullados: En el posioperatoric se suspends =
Irmunesupresion, ¥ sea inicia Rituximab a [a dosls da 375 mgime % 4 dosis
semanales, del 15/8 al 5902, y 2 dosis da refusrzo cada 3 samanas La
AMM dal 51002 evidencid remisidn de las lesionas, coincidenta con [
mgjoria clinca de la paciente que no deleriord de la funcién renal. Parma-
necio en conirol hasta el 221 /03, Fallece por paro cardiorresplratorio. Con-
clusiones: El incremeanto de bos ramsplantes de drganos ¥ |a profongacian
de la sobrevida de los pacienies, ascclada a nuevos y aficacss agentes
inmunosuprasores, abrid este nuevo capiiulo de patologia onconematoidgica.
Las series publicadas son de ascaso nimears, ¥y aun no &8 Nan estandari-
zado las conducias para la pravancitn y terapsutica

ASOCIACION DEL VIRUS DE EPSTEIN BARR (EVB)

CON DIFERENTES TIPOS DE LINFOMAS EN

PACIENTES HIV+.

Do Dics Solar M*; Cabrara Ron P*; Sapia 5'*: Martin C*** Co
M****: Narbaitz M®,
*I.LHEMA Academia Naciona! da Madicina. “*Sanataro Matar Da
"*"HIGA San Rogus, Gannar; ****Hial Muriz. Buenos Alres.
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El EBV ha skio reporiado en cerca dol 50% de los linfomas (L)
pacientes HIVs vanando su deleccidn con el sitla de presentacs
¥ &l lipo hisiologico. Nuestro objetivo fue determinar la reactivids
para EBV an distinios tipos hislolégicos de linfornas en paci
HIV+
Material y Métodos; se salaccionaron 25 casos de linfamas en g
cientes HIV=. Los disgndsticos originales fueron reclasificados
gun is OMS. La dateccion del EBV se realizd por hibridizacids
situ (HIS) oe ARN (EBERS) e inmunohistoguimica (LMP1).
Resullsdos: los tumaras fusron clasificados en: L de Hodg
(LH)= 13 (& nodales y 7 en medula dsea); LNH= 12:
plasmoblasticos (LP) extranodales, 1L difuso de células grang
extrancdal (esofago), 1 L. de Burkitt, y 3 linfomas 1rios. da S
La HIS fus positiva en 12/13 LH y 10/12 LNH (7/7 LP y 3/3 linfos
1riosde SNC). Con LMP 1 resultaron posilivos lodos los casos
LH y LNH de SNC y 1/7 LP La frecuancia global de infeccin
EBV fue dol 929 : 100% (LH) y 83,3% (LNH). |
Conclusiones: Los resulfados obtenidos con los LH ¢ LNH 18
da SNC coinciden con la bibliogratia intermacional segun la cualg
odos ellos en pacientes HIV4+ san EBVY +, en cambio la asoclag
obtenkia (100%) en los LP superd la frecuencia roportada (508
La mayor frecuencia global de infeccian por EBY obtenida an ny
iro @studio podria debarse en parte al predominio de los Ues
histologicos LNH 1° de SNG y LH los cuales son casi constas
mente EBV+.




POSTERS 141
TRATAMIENTO DE 3RA. LINEA PARA LINFOMAS P 236 PERDIDA DE LA EXPRESION DE €D20 EN P 237
RECAIDOS O REFRACTARIOS CON LINFOMA HO HODGKIN (LNH) RECAIDOS AL

TAXOL-TOPOTECAN-RITUXIMAR (TTR).
Bordone J, Prates MV, Napal J, Garcia G, Milone J., Argentieri D,
MO, Instituto de Trasplante de Meédula Osea. La Plala.

Objetivo: Evaluar la eficacia y toxicidad del uso de TTR durante
un pericds de 24 mases en una pablacidn heterogénea de linfomas
recaidos o refractarios a fratamientos de guimioterapia (QT), radio-
werapia (RDT) yfo trasplante autdlogo de células progenitoras
{TACPH).

Pacientes y métodos: Entre Marzo/01-Marzo/03, 8 pacientes
fptes.), (4 hombres v 4 mujeres) con una media de edad de 24 anos
{r= 19-32) que recibieron 23 ciclos de QT (9 TTR y 14 TT); la his-
miogla fue: 5 pac. con Linforma Hodgkin, (LH), y 3 pac con Linfoma
mo Hodgkin B (LNH) de alto grado. Expresaron CD20: 1EH y los
3 LNH.

Todos los ptes. habian recibido miltiplas lineas de tratamienta, in-
duido TACPH (6 pac.). El protocolo TTR incluye: Rituximab 375mg/
mridial, Taxol 200mg/m%EV dia 2 , Topotecan 1mg/méfdia EV dia
2-6 y Filgrastim 5ug/kg/dia desde dia 7-14, cada 28 dias por 2 ci-
dos

Resultados: Los 8 pac. respondiaron al TTR obteniendo Raemision
Completa (RC) 2 y Remision Parcial (RP) 6, permitiendo que 3 de
allos realizaran trasplante alogénico no misloablative (TMOnoM) v
1 pac. TACPH De los 4 restanles, 1 fallecio por sepsis luego del
1er ciclo, otro tuvo progresion luego de 2 meses en RP v los 2 res-
mntes es1dn en RC con 17 v 6 meses de seguimiento. La toxici-
dad que presento TTH fus hemalologica grado 3-4 en el 75% de
s ptes. con wna mortalidad del 12% (sepsis) La toxicidad
meuraldgica fue a predominio sensitiva an el 25% grado L
Conclusionas: El TTR consiguid un alto porcentaje de respuasta
sendo una alternativa para pagientes multitratados permitiendo a
algunos de ellos encarar apciones terapéuticas como TMOnaM an
mejores condiciones.

USO DE ANTICD20.

Arbelbide J, Vifiuales 5, Nucifora E, Fantl D, Penchasky D, Carde-
nas P Tacchi C y Garcia Rivello H.

Seccidn Hematalogia-Sarvicia de Anatomia Patoldgica. HIBA.

La falta de expresion de CD20 an LNH recaidos previamants trata-
dos con anticuerpos monoclonales (AM) antiCD20, se ha reporta-
do en algunos pacientes y constituye un mecanismo de resisten-
cia adquirido. Se presentan 2 casos.

Caso 1: Pta da 58 afos con LNH folicular de 10 anos de evolucion.
Se trato con quimicterapia pero progresa a los 4 afios. Citometria
de flujo de M. Osaa: CD45+, CD20+, CD10-, CD5-, CD23-, CD22+,
lambda+. Se realizd tratamiento con esquama FND y AM antiCD20
logrando remision complata. A los 14 meses se evidencia recaida
on higado, adenopatias retroperiioneales. La blopsia hepdtica con-
firma infiltracion por linfoma con marcacidn CD20-, la cilomelria de
flujo en M Osea con componente linkoide CD45+, CD20-, CD10-,
CDs-, CD23-, CD22+, lambda+.

Caso 2: Pte de 48 anos con LNH folicular de 5 anos de evolucion,
que recibid tratarmiento con CVP recaido al ano recibe CHOP y AM
antiCD20 con lo que logra remisidn completa. A los pocos meses
recae, hace ESHAP y TAMO, con posterior recaida retroperitoneal.
Biopsia: Infiltracion por linforma CO20- en inmunomarcacion.
Chservaciones: Los AM antiCD20 pueden persistir circulantes hasta
6 mesas después da finalizado al irmtamiento. Se han encontrado
2 patrones en la falta de expresion da CDZ20, 1) No se puede de-
tectar CD20 por inmunchistoguimica (IH) ni citometria de flujo (ver-
dadera ausencia de expresién) y 2) Donde no se demuestra expra-
sign en suparficie por citomeltria de flujo por unidn a AM pero hay
axpresion citoptasmatica por IH Hasta que no se conozca la real
incidencia de este fendmeng, consideramos necasario evaluar la
exprasion de CD20 en LNH recaidos a tratamiento con AM
anticD20 antes de determinar su reulilizacion.

EMFERMEDAD CELIACA (EC), LINFOMAT;
COMPROMISO DEL SISTEMA NERVIOSO

P 238

CENTRAL (SNC)

Dres.Mucifora, E; Fantl, D; Penchasky, D; Vifiuales, E.; Arbelbide,
& Cardenas, P; De Paula J.; Garoia Rivella, H; Sadiar, A.
H.talano de Bs. As.

La EC puede evolucionar a una enfermeadad linfoproliferativa T agre-
sva, caractarizada por la mala evolucion. que obedece al deterio-
o general y nulricional, a obstrucciones y / o perferaciones con
rugias poco resolutivas, vy a la resistencia a la quimicterapia. La
mayoria muere precozmente por progresion o complicacionas ab-
dominales. Prazentamos una paciente con EC v linfoma T que fa-
Becio con compromiso del SNC.

MNP, iemenina de 36 afios, sin antecedentes, consulté por abdomean
agudo. En la cirugia se resecd un segmento de intestine delgado
amn una lesidn ulcerada con infiltracidn por linfocitos T clenales, CO
3 (LT). En las dreas no ulceradas: atrofia vellositaria e infiltracidn
por L T; dos ganglios regionales con infiltracion parcial per linforma.
Luego de un segundo episodio de peroracion se inicid quimiotera-
pia con CHOPR Al quinto ciclo y por aparicion de fiebre sin eviden-
da de infeccidn se considerd refractaria a CHOR Por sintomas de
compromiso del SNC, con monoparesia superior derecha, disartria
s realizd TC: lesiones focales multiples. La biopsia esteractdxica
cerebral; infiltrados linfoides perivasculares T y areas de necrosis
del parénguima. La paciente fallecié con progresién abdominal v
cerebral de su enfermedad.

Hemos encontrado dos reportes de compromiso del SNC por
Enloma T en pacientes con celiaguia; uno similar al nuestro en la
dinica v en la descripcidn patoldgica . En una serie de 31
casos. (Gale vy col, JCO, 18: 785-803,2000) se hace referencia a
wn paciente con clinica atribuibles compromiso del SNG .

H compromise del SNC no s expresa como masas sing como
mflamacion en los estudios por imdgenes y en las biopsias. Es
nacesario demaostrar la identidad con la palologia digestiva.
Lama la atencion la referencia al compromiso del SNC como una
o las pocas manifestaciones extraabdominalas de este linfoma.

UTILIZACION DEL INDICE PRONOSTICO P 239

INTERNACIONAL (FLIPP) PARA EVALUACION DE
LINFOMAS FOLICULARES

Zoppegno L., Bunzel 5., Marin GH. , Riva M.E., Tebaldi G., Tur A.,
Gelemur M.

Hial Interzanal “Gral San Martin®. La Plata. Bs. As. Argentina

Introduccidn: Las caracteristicas particulares presentes en los
LMH foliculares amerita la permanente busqueda de metodos de
evaluacién alternativos al Indice Pronostico Internacional (IPI)
descripto para linfomas agresivos. Por ello han sido propuestos
otros indices como el FLIPP que necesitan adn ser validados.
Objetivo: Aplicar €l indice FLIPP a una poblacion local de pacien-
tes con LNH foliculares y evaluar su utilidad pronostica respecto a
su sobrewida global.

Paclentes y Mélodos: Se estudiarcn 46 pacientes con diagndsti-
co de LNH foliculares, ingresados en los ditimoes 10 afos. De los
pardmetros iniciales, se asignd a cada paciente un factor de ries-
go para FLIPP otorgandole 1 punto por cada uno de los sigulentas
factores: edad (=60 afos), Estadio (Ill-1V), LDH {elevada), Hb
{=<12gr/dl) y n* de sitios extranodales (= 5). Se establecieron 3 gru-
pos de riesgo: Bajo (0-1), Intermedio (2), Allo (23), Se reatizd un
andlisis estadistico segun el método de Kaplan Meier.
Resultados: La evaluacidn de la sobrevida en los tres grupos de-
finidos mostrd los siguientes resultados:
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Conclusiones: En la poblacion estudiada de 46 LNH foliculares se
observd una notable diferencia en el tiempo de scbrevida (60% vs.
38%:), entre grupos de alto riesgo vs. riesgo bajofintermedio, sin
significancia estadistica.
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ESHAP: TRATAMIENTO DE SALVATAJE PARA LNH

P24
REFRACTARIOS O RECAIDOS 0
Zoppegno L, Tur R, Bunzel S, Riva ME, Jaureguiberry B y Gelemur
M

Htal Interzonal "Gral San Mariin®.La Plata. Bs.As. Argeniing

Objetiva: Evaluar efectividad y tolerancia del régimen ESHAP sn
una poblacidn hospitalaria de pacientes con LNH refractarios o
recaidos,

Maleriales y Métodos: Se analizan 20 paclentes da un hospital
publice, con LMH refractarios o recaidos (2 indolentes v 18 agresi-
vos] gue reclbleron ESHAP (Elopdsidog0mg/maidxdd,
Metilprednisolona500mg/dx4d, AraC2g/m2x1d, y Cisplatino25mg/
m2/dxdd).La edad media fue de 44.7 aftos (r: 23-62), siendo el 50
% de ellos mayores de 50 afos. El intervalo libre enire el primer
tretamiento v el iniclo del ESHAP fue de 4.9 meses (r: 1-13). EI 75
% presentaban estadios -1V y 95 % IP| intermadio-alio o alto.
Resultados: Se realizaron un total de 80 ciclos de tratamiento (x
4 giclos por paciente). 25 % de los pacienles alcanzaron la remi-
sion compieta con una duracidn media de 12 meses (r: 3-34) y 80
% la remision parcial con una duracion media de 3.9 meses (r: 1-
9). La sobrevida global fue de 11.2 meses (r. 1-58).

La miglosupresidén fue la complicacion mas frecuente (50 %) con
un 20 % de infeccionas severas, paro también se observd toxici-
dad del SNC (15 %), toxicidad hepdtica (10 %) v toxicidad ranal
{10 %),

Conclusion: El régimen ESHAP es aclivo y tolerable en los pa-
cientas con LNH refractarios o recaidos en nuastra poblacidn, sien-
do la duracién de la remisién corla y con relativo impacto en la
sobrevida, coincidiendo con lo referido en la literatura.

CARACTERISTICAS DE LOS LINFOMAS EN LA
INFECCION POR VIH.

Matano M3, Paloming E, Tittarelli M, Desantis S.
Servicio de Hemalologia y Hemoterapla, Hospltal San Juan de Dios
de La Plata

P 241

Entra 1987y2002 se reglstraron en el servicio de Infectologia 746
cascs de pactentes VIH pasitivas. En este grupo se diagnostica-
ron 12 enfermadades oncohematoldgicas: 6 Linfornas no Hodgkin,
2 Enfermedad de Hodgkin v 4 casos de Sarcoma de Kapasi, que
rapresentaron &l 1,6% de la poblacidn afectada. En esta prosanta-
cion analizaremos los casos de Linloma no Hodgkin{LNH). Al mo-
menta del diagndstico del Linforna, 4 de los pacientes eran VIH +
entre 5 ¥ 9 anos antes; an 2 casos al Linfoma constituyd la enfer-
madad marcadora. La edad de presentacion de los LNH fue de una
media de 36.8 anos y todos pertenecian al sexo masculing, Los
LNH carrespondian a L.de allo grado de malignidad segdn la clasi-
licacian W. F. y da estirpe B, con axcepcidn de un caso que co-
rraspondia a un L. Nule CD30+.Todos se encontraban en esladio
IV de Ann Arbor, Dos pacientes presentaron enfermedad
extraganglionar exclusivamente. Analizamos los valores de LDH,
CD4, |a toxicidad al tratamienta y establecimos el IPI de cada uno,
Los & pacientes recibieron & ciclos de CHOP dosis standard, cada
28 dias. Los pacientes gue presentaron enfermedad extraganglionar
regibleron también radioterapia. La media de seguimiento lue de 22
meses. 2 pacientes fallecieron por progresidn de enfermedad (for-
mas extraganglionares), 1 abandond el tratamiento y 3 se encuen-
lran aclualmenta en remision complala,

Conclusldn: No s& encontrd correlacidn entre los valores de CD4
y LDH y la respuasia al tratamianto. No fue de utilidad el IPI para
al prondstico, Se obsérvd una pobre respuesta al tratamianto an
las formas extraganglionares. El uso concomitante de quimiatera-
pia CHOP en dosis standard v terapia antiretroviral es bien tolera-
do y mejora los resultados oblenidos an tasa de rospuesta y
sobrevida global. gloglobal globalsobrevidaglobal,

SIEMPRE FUE ENFERMEDAD DE HODGKIN?

Rey |, Zerga M, Vijnovich Baron A., Bosh G. P 242

Sanatorio SANTA ISABEL Consullorios Externos

La Histiocitosis de Langerhans (Hdel), rara en adullos, de stiolo-
gia incierta, clonal y asociada a neoplasiaz, plantea &l
diagnastico(diag.) diferencial con linforma, misloma, ato. Fundamen-
taimente la forma diseminada.

En la Enfermadad de Hodgkin (EH), &l compromiso dseo no es fre-
cuente al diag. En general es litico, por diseminacion hematdgena
o masa ganglionar subyacenta.

Presentamos un paciente, de 47 afios de edad, o diag. de Hdel
an 1897, Enlonces, habia presentado lumbalgias @ imagen litica
iliaca junta a una masa tumoral (Rx vy AMN), cuya puncion arribd
al diag. de Granuloma Eosincfilo células/Langerhans / Histiocitosis
X. Recibio Corticoides +Vinblastina (Vnb): 12 ciclos y radioterapia
(Rt} 14 Gy en hueso lliaco, durante "57/98. En "83, otra puncidn, cuya
histologia se vinculd al diag. inicial y recibid Rt (20Gy). En ‘01 pre-
sentd sinlomas de compromiso sistémico y adenopatias. Recibld
Vnb/Pradnisona y luego Etopdsido/Prednisona con lave y breve
mgjoria. Fue derivado a nuestro centro en 62002, presentando sme,
da impregnacidn, derrame pleural y masas ganglionares, gue sugi-
rieron un  sme. linfoproliferative e impusieron la revisidn diagndstica
y/io terapeutica. El paciente slempre rechazd realizar estudios, pero
finalmente accedid a biopsiar médula dsea y ganglios axilar/cervi-
cal. En todos el diag. fue EH-esclero-nodular, con Inmuno-hista-
quimica:Céls grandes:CD45- CO20: - CD3 -CD30 + CD15 + ALK
- Linfocitos Pequefios: CD45 + CD20 + y CD3 + S-100- CD1a
- Inicid Qt, esquema ABVD con respuesla salisfactoria, redujo las
masas lumorales > 70% y normalizé los pardmetros de laborato-
fio post-3er.ciclo, Conclusiones: La asociacion de Hdel con
neoplasias esla establecida sugiriendo un factor etioldgico comin,
£5era esta la situacidn de este paciente?. . Siempre fue la misma
enfermedad que recibid tratamients insuficienta 70, cudndo se ini-
Elﬁ? i Deberia consolidar o tratamiento con trasplante de medula

S,

LINFOMAT INTESTINAL. PRESENTACION DE UN P 243
CASO CON PERFORACION INTESTINAL.

Vazquez V, Dupont J, Battilana M, Castiglioni T, Sanguinetli E.
Hospital Espanal da Buanos. Aires,

El linfoma T intestinal &z una sntidad infrecuante, gue clésicamente alecla
ditusamente al yeyuno y que pusds asociarse a mala absorcisn. Se pra-
senta un hombre de 58 afos, trabajador de |a industria lechera an Cérdo-
ba, con deterioro del astado general y fiebre de diezx meses da avalucidn
En al dltimo mes habia empeorado, con inlensa sudoracidn nocturma, pér-
dida da 10 kg, sin diarrea. Tenia secrocidn nasal mucopurulania con
epistaxis y antacedentes de gastritis y sinugilis cronica. Al ingreso preson.
taba fisbra, azplenc-megalia ge 1 cm, ganglios peguefas (0.5 cm) inguinalos.
El laboratorio era: Hio: 27 %, VCM 79 1., GB: 2.200/mm?, Eo 2%, Co 2%,
Se 70%, Li 23%, Mo 3%. plag. 120.000/mm®, reficulocitas 1,7 %, V3G
7/mm, LOH 345 LM, 3 hemocullivos y urocultivo negativos. Se investigaron
hongos y TBK sin hallazgos. Las serologias para Chagas, HIV, VDAL,
AgHVBs, Huddleson: negativas. En la Ax de tdrax lenia dos imdgene
nodulares pequenas. Por la posibihdad de una B de Wegener se hizo un
ANCA que fue negativa. En la TC, el mediastino era normal, v el
retroperitones sin adenomagalias ni otras issicnes. Los senos paranasalas
tenian engrosamignto de |a mucosa y g2 los biopsid: pdlipos con infitrado
linfpplasmo-citario parivascular inespacifico. La biopsla v la aspiracién de
la médula 0sea eran normales. La fisbre cadid con napro-xeno. Dasarrolld
un abdomen agudo con defensa genara-lizada, peritonisma y signe
radiclogicos de neumoperitoneo. La axploracidn quirirgica hatld una perio-
racidn de 5 mm de [a pared del fiean, a 30 cm de la vdlwila lleccecal,
semiblo-queada por ed apiphdn La pared infestingl astaba engrosada v con
signos inflamatorios de una extensidn aproximada a las 100 cm Mo habia
tumoracionss nl adenopatias. Se electus biopsia y clerre simple. Deserip-
cidn microscdpica: wicaracidn de la mucosa extendida, necrosis e infilira-
cign necplisica transmural a pradaminio mucoso de linfocitos grandes GO3+
Diagnostico: Linfoma T intestinal. Evoluciond fabril y séplicn Presenta
aviscaracidn encubierta, y fallecid en el post-operatonia de su segunda ins
tarvencidn. El caso ilustra la inespecitidad de los sinomas., la posibls falta
de mala absarcidn, la frecuente ausencia de lumares clinico-radioldgicos v
la agresividad local de este tipo de linfomas,
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LINFOMAS EXTRANODALES: RECIDIVA UTERINAY| P 244 LINFOMA T y3 HEPATOESPLENICO CON P 245
EN GLANDULA SUPRARRENAL DERECHA. COMPROMISO DE MEDULA OSEA (MO).

Quiroga, L..Tabares, M.; De Stefano G.: Moreno, A.; Cugiiari, 8.,
Gieiser, EA; Gallarda, H; Palmar, L.

Servicio de Hematologia y Servicio de Ginecologia. Hospilal
Churruca Visca, Buenos Aires.

Se presenta &l caso de una paciente de 72 afios gue consultd por
wmoracion abdominal de localizacion hipogastrica y metrorragia.
A examen ginecoldgico evidencid una masa a nivel de cuelio ute-
mno. La ecogralia informd formacidn cervical de 72 x 89 x 58 mm
e azpecto mixto con hidronefrosis derecha moderada v la reso-
mancia magnética nuclear mosird una imégen focal hipointensa en
regidn cervical del lado derecho de cardcter inespecifico. Se reali-
26 blopsia que informd Linfoma a grandes células B difuso (LCGED).
Inicio quimictarapia combinada segin esquema CHOP por 6 (sais)
ecios y evoluciond a remisién completa.

Alos 12 (doce) meses de finalizar tratamients, y ancontrdndose en
sequimiento multidisciplinario, presentd metrarragia. Los examenes
eomplemeantarios mostraron una imagen que comprometia utero y
otra en gldndula suprarrenal derecha, sin ofras alteraciones eviden-
®s La rareza en la recidiva con un compromiso a distancia, sin
atteraciones contiguas, obligd al andlisis histoldgico de ambas lo-
aalizacionas que confirma el diagnastico da LGCED. Inicid quimio-
ermpia combinada seglin esquema MINE y anticuerpos anli-CD 20,
€on evalucidn favorable y en sequnda remision completa,

La Iscalizacidn uterina de linfomas extranodales es sumamente in-
Frecuente siendo menor al 1% y raramente presentan onica recidi-
wa a distancia, con algunos casos reportados. El caso clinico pre-
sentado fug motive de discusidn diagnostico v terapéulico
multidisciplinario y su exposicion muestra que este tipo de pacien-
ie= se benefician con tratamientos quimisterdplcos combinados, sin
& necesidad de cirugias mutilantes y de alto riesgoe de complica-
cones asociadas al procedimiento quirdrgico.

#Catalan, M #Soldanc Breide, G, oAgrielle, E; "Manera G,
*Santapaur, R;. #

Servicio de Hemalologia Esquel Chubut, 0Servicio de Hemalologia
H.I.G.A Or Penna, Bahia Blanca, "Banco da Sangre de Pio Madryn,
Chubut,

Los linformaz T postimicos son heterogénecs en su clinica y hallaz-
gos dae laboratorio. Dentro de los T 6 hay 2 distintas enfidades:
cutaneo y hepatoesplénico.

Reportamos el caso de una paciente de 51 afos, con diagndstico
presuntive de timoma hace 4 afos por imagen solida en mediasting
anterior, sin aceptar un astudio anatomaopatologico ni tratamienio,
En el mes de Julio de 2002 consulld por sinlomas B (astenia,
adinamia, anorexia, febricula, sudoracidn nocturna) de varios me-
ses de evolucidn. El laboratorio de ingreso fue Fosfatasa Alcalina
aumentada(1.254U10), b2m aumentada (4.3mgf), Hio:35%, plag
100.000/ul levcoctos 53.000/ul con 80% de linfocitos linfomatosos.
Serclogla para ER 1gG, IgM, HIV, HCV, HBY, CMV, HTLV negativa.
Por TAC se observo hepaloesplencmegalia homogenea sin
adenomedgalias. La biopsia da MO constatd un 70% de infiltracion
de células blasticas e inmunchistoguimica: ACGL+, CO3, 043+, CD
56 +, L26-. Estudio por citometria de flujo en sp: poblacion celular
con tanotipo CO3++, CO7+, CDS+, CD2+, CD4-, CD8-, CD45R0+,
TeRgd+, CD56-

La paciente recibid CHOP (4 ciclos), luege hiperCVAD lallecien-
do a los 2 meses con resistencia al tratamiento.

Conclusion: Linfoma de curso agrasivo con corta supervivencia,
resislente a poliguimioterapia de 1%2? linea. A pesar de los avan-
ces en e diagnostico, queda claramenle demostrada la falta de
espectativa favorabie en su tratamiento.
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SUBCUTANEOD (LNH-T-PSC). PRESENTACION DE
1 CASQ,

Vijnovich Baran A, Lucera G, Koziner B

Unidad da Invesfigaciones Oncohematoldgicas, Bs. As.

B LNH-T-PSC, es poco frecuente, correspondiendo ab 1% de to-
dos los LNH. Se prasenta con nodulos subcutaneos de 0,5 a va-
nos cm da diametro, prefarentemente en tronco v extramidadaes, sin
adenopatias. Histoldgicamente muestra infiltracion dermo-
hipodarmica por células T citolaxicas.

Presentamos un paciente de 62 anos, sexo masculino, de nacio-
nalidad paraguaya. referido en consuita en abril 2003, por presen-
cia de nddulos subcutdneos.

Antecadentes: 01/03: dos nddulos subcutdnecs de 4 em en muslo
tzquierdo y gliteo derecho, de 3 meses de evolucion; cuyo diag-
ndstico anatomopatoldgico en su pais de origen fue de: infiltrado
linfoide subcutdnea T, con fondo granulomatoss de origen incierto,
Rx torax: normal, hermograma y laboratorio normales. LOH leveman-
te aumentada. Examen fisico: miltiples nadulos de 16m en hom-
bros, flanco izquierdo v regidn lumbar. TAG abdomean y pelvis nor-
mal. Ausencia de adencpatias y visceromegalias,

Abril 2003; Se etecida nuava biopsia de muslo con estudio,
inmunahistoguimico (IHQ), de Citometria de Flujo (CF) y molecular
de Receptor de Células T {TCR) y genes de Ig.

Biopsia: Infiltracién dérmica perivascular y subcutdnea focal, por
células atipicas pequenas a grandes. IHQ: CD3+, CD43+, TIA-1+,
CD5-/+, CD56-/+, CD30+/+. Diagndstico: LNH-TPSC.,

CF: Células T {70%), de sllas 63% con fenotipo atipico: CD3+,
CD56+, CD2+, CD4-, CDT-, CDB-, CD5-, CD16-.

PCR: Detececion de reordenamiento de la cadena gamma del TCR,
lo que sugicre poblacidn clonal. Ademds se detectaron fragmentos
amplificados de ADM en la deteccidn por PCR de cadena pesada
del gen de Ig (reportado en 15% de los LMHT)

Mativa la presentacion, enfatizar la impartancia del reconocimiento
de esta entidad v de la realizacidn de estudios complementarios, dada
la dilicultad diagnostica de esta enfermedad naturalmenta agrasiva.

EVALUACION DE LA PATOLOGIA P 247
ONCOHEMATOLOGICA EN UNA POBLACION

HOSPITALARIA. CASUISTICA DEL HOSPITAL DE ONCOLOGIA
MARIA CURIE EN EL PERIODO 1992-2002: 997 CASDS.

Dres. Dragosky M. Alcaraz S., Annetta |.,Devotto L., Luchetta P
Marquaz M

Hospital de Oncologia Maria Curie, Buenos Aires, Argenlina.

Objelivo: Evaluar la composician y caracieristicas de 0% pacentes con
patologia ancohemataldgica, atendidos en el Servicio de Hematologia, en
el pevioda 1992-2002 Antecedentes: En ausencia de un registro de la
patologia oncoldgica a nivel nacional, en |a actualdad scle e cuenta con
regisiros parciales. Poblacion: Pacienies atendidos por demanda espon-
tinea o dervados de otros centros hoepitalarias, provenientes en su ma-
yoria de Capital Federal y Gran Buenos Aires, aal como del intenar del pais
y paizes limitrofes. Resultados: Soore 397 casos, las patolagias presen
tadas fueron: Linfomas no Hadgkin (LNH): 582, Linforma de Hodgkin: 161,
Leucemia infdtica cronica: 67, Migloma Miltiple: 54, Lousamia misloide cro-
mca: 38, Levcemia mickide aguda: 25, Migloproliferativos (Palicitemia verd,
frombociternia esencial, mielofiorozis): 25, Leucemia aguda no rmeloide; 16,
Mieloproliferativos (Policilemia wvera, trombocilemia esencial, mislofibrosis):
25, Mielodisplasias (AREE)}.9, Tricoleucemia: 5, Plasmocitoma: 5, M. de
Waldenstrom: 4, Histiocitosis: 3, Sarcoma granulecitico:2, Sarcoma de ce-
lulas dandriticas: 1. La distribucien per sexo fua: masculing: 532 (53,36%)
¥ lemeaning: 465 (46,63%). El rango de edades fue de 14 a 84 afics, con
una media de 52,3 anos. Del tolal de 582 LMNH 190 { 32,84%) presentaron
localizacicnes extrancdales. La distribucion fue: piel 33 | drbila 31, amigda-
la 23, mama 13, cavidad oral 12, parotida 10, estémagoe 9, cavum cersbro,
maxilar y musly: 7, intesting ¥ senos paranasales 4, fosas nasales, nusso,
lengua. reclo y diero 3, pulman y testiculo 2, bazo-higado, laringe, perianal
y pleura: 1. Un total de 26 pacientes presentaron patologia ascciada al HIV:
22 casns da LMH, 3 de Linkama de Fodgkin v 1 Mieloma, Conclusiones:
Se presenta esta casuistica como un aporte al registro de dalos y a la in-
formacidn de la palelogla cncohematoldgica en nuestro medio, El poroen-
taje da presantacionas exiranodales da los LNH es coinsidente caon la pre
sentada en registros internacionales. Las localizaciones predaminanices
estan condicionadas por la dervacidn selectiva a nuestro Hospital de palo-
logia de cabeza y cuslin y oftalmoldgica.
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CRONICA.
Diaz L, CabanneV, Sarmianto M, Scolnik M, Narbaitz M, Bengio A.
WHEMA. Academia Nacional de Medicina, Buenos Aires

Introduccioén: Los procesos linfoproliferativas crénicos B son trans-
formacionas en la ontogenia linfoide B normal en dislintos esladios.
Ei estudio de los marcadores de mambrana permite identificar
subpoblaciones celulares  con  distinta caracteristicas
inmunofenctipicas. La asociacion de Leucemia de céiulas vellosas
{LCV) y Leucemia Linfatica Cronica (LCC) es infrecuente, Caso
glinico: Paciente de sexo masculino de 63 afios qua consulta por
hematomas espontansos. Presentaba adenopalias cervicales,
esplanomegalia, anemia, linfocitos y plaguetopenia. FSP: linfocitos
vellosos. PAMO: aspirado seco. BMO: Infiliracién de 80% por LCV,
DBA 44 y GD 20 positivos. Citometria de Flujo: Poblacion B des-
doblada an dos, con intensidades diferentes para los anligenos pan
B, ambas clonales. Poblacién con mayor intensidad de los pan B
cosxprasa GO 11, CD 103 y CD 25, compatible con tricoleucocitos]
mientras gue la de mencr inlensidad coexpresa CD § y GO 23 ne-
gativa. Conclusién: Dos proceses clenales LCV, y LLEC. Inicia tra-
tamiento con 2 CdA (un ciclo). Evelueién: Desaparicidn de
adenopatias y esplenomegalia, correccion de la anemia y |a
finfocitosis, persistencia de leve plaguetopenia. Reevaluacion
postratamiento BMO: Infiltracidn compatible con LLC. DBA 44, 3%
Citomalria de Flujo: LCV residual; infiltracion por LLC de 15%.
Conclusién: Se destaca la citometria de fiujo como método com-
plementario de diagndstico v |a buena respuesta dinica del paciente
al priorizar el tratamionta de la LCV.

{LLC). PRESENTACION DE UN CASO.

Dros Caffaro MJ, Paz A, Saracut D, Weinreiter M, Fassi O, Barrera
L, Lebersztein G, Vijnovich A®, lastrabner I,

Sarvicio de Hematologia de OSECAC, CERACIT®,

La Variante Hodgkin del Sindrome da Richler es de descripcion
excepcional an la literatura, El objetivo de la presentacion es co-
municar un nueva caseo. Paciente masculino de 63 afios sin ante-
cedenies previos que consultd por primera vez en 1995 por sinto-
mas B y calambres en extremidades. Examen fisico: adenopatia
supraciavicular derecha de 2 cm, cervical bilateral de 1 cm, polo
de bazo palpable y ligera iclericia. Laboratorio inicial: Leucocitos:
23000/mn?, predominio linfocitico, sombras de Grumpretch, Hto:
42%, plaguetas 106000 / mm?. LDH normal, BrT:1.8 y BrD:0.48,
hipogamaglobulinemia leve. TAC: peq. adenopatias en mediastino
y ratropritomeales. Esplenomegalia leve. ExMO. Infiltracion del 60
%, por células no clivadas vinculable a LLC. Citometria de Flujo.
D18, CD20, CO5 positivas, con lgs+ baja intensidad, Citogenético
Mormal, Se lo considerd LLC estadio C de Binnet. Recibid
Cloranbucilo con Deltisona y COP con remision parcial y progre-
slén de enfarmedad. Fludarabina (3 ciclos) logrande una sobrevida
libre de enfermedad de 2 afos. Tras recaida, recibio Fludarabina y
Ciclofosfamida. En Junio de 2002 ewvoluciong con eczema muy
pruriginase, sintomas B y ganglics en regidn supraclavicular izquier-
da. Se biopsid un ganglio: infiltracién por LLC con dreas de Linfoma
Hodgkin cldsico Celularidad Mixta, pueva TAC: adenopalias
inguinales bilaterales, mediastinales, abdominales, esplenomegalia
y hepatomegalia moderada BxMO: infiltracidn por LLC. Lab: Hio
47%, leucocitos: 8500, tarmula invertida, Diagndstico: L.Ho CM
Varlante Richier, estadio Il b. Se diagnosticd un epitelioma
infiltrante (estadic avanzado) en piel de cuero cabelludo. Recibid
gsquema COPP / ABVD con mala respuesta seguide de muerte
par progresian de enfermedad.

REMISION COMPLETA CON EL USO DE

RITUXIMAB EN UNA LEUCEMIA DE CELULAS P 255

PELUDAS Y APLASIA SEVERA
ia Ei Martin C., Napal J, Prates \, Bordone J, Milone J.
TMO. instituto de Trasplante de Médula Osea. La Plata

Introduccién: Rituximab es un anticusrpo quimeérico conlra €l
antigeno CD20 , presente en células B tumorales con utilidad en
los linformas de bajo grads, (especialmente en &l linfoma folicular),
de oscasa toxicidad. El uso de esta droga en pacientes con
Leucemia de células peludas {LCP), se basa en que estas células
expresan altos niveles de antigeno CD20, en su membrana. Se
presenta el caso de un paciente de sexo masculino de 80 aios de
edad, con diagndstico de LCP en marzo de 1987, con pancitopenia
infiltracion de médula dsea (MO} v esplenomegalia grado |. Recibe
tratamiento con Interferon (IFN) 3 Mu 3 veces por semana, alcan-
zando la remision completa (RC). En los afos 1988 y 1855 pre-
senta recaida de su enfermedad de base, con reinicio en ambas
oportunidades de IFN. En enero de 2002, presenta esplenomegalia
prograsiva, requerimento transfusional semanal por angor y episo-
dic de neutropenia y fiebre, con un performance status (PS) 3. Se
realiza biopsia de MO (b.Mo), con un 2% de celularidad, sin fibrosis
y no se observan células peludas. Se propone tratamiento con 2-
Cda y el pte. no lo acepla. Se propang rituximab recibiendo 1 do-
sis semanal (375 mg/m?), por 4 semanas. Dos meses despusas
del tratamiento se constata desaparicion de citopenias en sangre
peritérica (SP) v de la esplenomegalia. En la biopsia de MO, se
oneerva una celularidad del 40%. ElPS es de 0. En Marzo de 2003,
el pte. estd clinicamente estable, con similares valores 5P y una
celularidad en la b.MO del 40%, sin infiltracian

Conclugién: Riluximab es una droga efectiva en &l tratamiento de
pac con LCP recaidos, sin otras allernativas terapéuticas y con
escasos afectoz adversos,

TRATAMIENTO DE LEUCEMIA A LINFOCITOS

P 256
GRANDES GRANULARES (LLGG) CON

ALENTUZUMAR

Dr. Bezares R, D'Antonio C. Damiani G..Alcoria 5., Ronzetti R,
Arra A"

Hialas. Dr. T Alvarez y F. Santojanni *. Bs. As.

Introduceién: Los linfocitos grandes granulares (LGG) pueden ser
reactivos o clonales, asociado a neutropenia e infecciones, la pri-
mera descripeicn de linfocitosis T clonal fue realizada en 1985 y
se define a la LLGG por la infiltracién de higado, bazo y MO por
LGG. La media de sobrevida es » 10 afios con tratamiento
astandar,

Caso clinico : mujer da 36 afios, que comenza en marzo de 1995
con infacciones a repeticion. 20 internaciones por fiabre y
neutropenia en 4 afos Tratada en otra instiucion con esplenectomia
y corticoides, con respuesta parcial y transitoria. Rto de neutrdfilos
entre 50 y 200 , Hb y plaguetas normalas y 20-50% de LGG en el
frotis de SP BMO hipercelular con presencia de todes las series,
con infiltrado linfoide nodular, CD3 {+) CO5(+). Inmunofenctipo SP:
HLADR: 27.8%, CD19: 3%, CD20: 1.8%, CD10: 05%, COTID: 2.6%,
CD7: 41.2%, CO2: 72.9%, CD5: 31,5%, CD3: 77.1%, k0% CD4.
43 4% CDE8: 5.4%, CO56: 5.7%. Rearreglo dal receptor Tb (+) en
bazo y MO. Fue Tralada con ciclosporina, Fludarabina, 2-CDA,
corticoides y metotrexato., siendo refractaria. En las infecciones
recibié ATB de amplio espectro, antimicdticos y FEC. Se utilizd
Alentuzumab con aumento progresivo de dosis y premedicacion
con paracetamnol y difenhidraming. Realizd profilaxis con fluconazol,
aciclovir y cotrimoxazol. Los efectos colaterales : ficbre, dolor
muscular, leucopenia, neutropenia y anemia severa con FCD (-).
Al alcanzar la dosis de 110 mg, una nusva BMO evidencio una re-
duccion marcada dal infiltrado CD3 (+) del 2-3% de la celularidad
global con desaparicién dé LGG del hemograma. Conclusion:
Dada la respuesta hematolégica obtenida, y por tratarse da un caso
refractario a tratamientos convencionales, se justifica esta opcion
terapéutica, aunque deberia ser confirmada su eficacia en un mayor
numero de pacientes.
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CRONICA.
Diaz L, CabanneV, Sarmianto M, Scolnik M, Narbaitz M, Bengio A.
WHEMA. Academia Nacional de Medicina, Buenos Aires

Introduccioén: Los procesos linfoproliferativas crénicos B son trans-
formacionas en la ontogenia linfoide B normal en dislintos esladios.
Ei estudio de los marcadores de mambrana permite identificar
subpoblaciones celulares  con  distinta caracteristicas
inmunofenctipicas. La asociacion de Leucemia de céiulas vellosas
{LCV) y Leucemia Linfatica Cronica (LCC) es infrecuente, Caso
glinico: Paciente de sexo masculino de 63 afios qua consulta por
hematomas espontansos. Presentaba adenopalias cervicales,
esplanomegalia, anemia, linfocitos y plaguetopenia. FSP: linfocitos
vellosos. PAMO: aspirado seco. BMO: Infiliracién de 80% por LCV,
DBA 44 y GD 20 positivos. Citometria de Flujo: Poblacion B des-
doblada an dos, con intensidades diferentes para los anligenos pan
B, ambas clonales. Poblacién con mayor intensidad de los pan B
cosxprasa GO 11, CD 103 y CD 25, compatible con tricoleucocitos]
mientras gue la de mencr inlensidad coexpresa CD § y GO 23 ne-
gativa. Conclusién: Dos proceses clenales LCV, y LLEC. Inicia tra-
tamiento con 2 CdA (un ciclo). Evelueién: Desaparicidn de
adenopatias y esplenomegalia, correccion de la anemia y |a
finfocitosis, persistencia de leve plaguetopenia. Reevaluacion
postratamiento BMO: Infiltracidn compatible con LLC. DBA 44, 3%
Citomalria de Flujo: LCV residual; infiltracion por LLC de 15%.
Conclusién: Se destaca la citometria de fiujo como método com-
plementario de diagndstico v |a buena respuesta dinica del paciente
al priorizar el tratamionta de la LCV.

{LLC). PRESENTACION DE UN CASO.

Dros Caffaro MJ, Paz A, Saracut D, Weinreiter M, Fassi O, Barrera
L, Lebersztein G, Vijnovich A®, lastrabner I,

Sarvicio de Hematologia de OSECAC, CERACIT®,

La Variante Hodgkin del Sindrome da Richler es de descripcion
excepcional an la literatura, El objetivo de la presentacion es co-
municar un nueva caseo. Paciente masculino de 63 afios sin ante-
cedenies previos que consultd por primera vez en 1995 por sinto-
mas B y calambres en extremidades. Examen fisico: adenopatia
supraciavicular derecha de 2 cm, cervical bilateral de 1 cm, polo
de bazo palpable y ligera iclericia. Laboratorio inicial: Leucocitos:
23000/mn?, predominio linfocitico, sombras de Grumpretch, Hto:
42%, plaguetas 106000 / mm?. LDH normal, BrT:1.8 y BrD:0.48,
hipogamaglobulinemia leve. TAC: peq. adenopatias en mediastino
y ratropritomeales. Esplenomegalia leve. ExMO. Infiltracion del 60
%, por células no clivadas vinculable a LLC. Citometria de Flujo.
D18, CD20, CO5 positivas, con lgs+ baja intensidad, Citogenético
Mormal, Se lo considerd LLC estadio C de Binnet. Recibid
Cloranbucilo con Deltisona y COP con remision parcial y progre-
slén de enfarmedad. Fludarabina (3 ciclos) logrande una sobrevida
libre de enfermedad de 2 afos. Tras recaida, recibio Fludarabina y
Ciclofosfamida. En Junio de 2002 ewvoluciong con eczema muy
pruriginase, sintomas B y ganglics en regidn supraclavicular izquier-
da. Se biopsid un ganglio: infiltracién por LLC con dreas de Linfoma
Hodgkin cldsico Celularidad Mixta, pueva TAC: adenopalias
inguinales bilaterales, mediastinales, abdominales, esplenomegalia
y hepatomegalia moderada BxMO: infiltracidn por LLC. Lab: Hio
47%, leucocitos: 8500, tarmula invertida, Diagndstico: L.Ho CM
Varlante Richier, estadio Il b. Se diagnosticd un epitelioma
infiltrante (estadic avanzado) en piel de cuero cabelludo. Recibid
gsquema COPP / ABVD con mala respuesta seguide de muerte
par progresian de enfermedad.
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Introduccién: Rituximab es un anticusrpo quimeérico conlra €l
antigeno CD20 , presente en células B tumorales con utilidad en
los linformas de bajo grads, (especialmente en &l linfoma folicular),
de oscasa toxicidad. El uso de esta droga en pacientes con
Leucemia de células peludas {LCP), se basa en que estas células
expresan altos niveles de antigeno CD20, en su membrana. Se
presenta el caso de un paciente de sexo masculino de 80 aios de
edad, con diagndstico de LCP en marzo de 1987, con pancitopenia
infiltracion de médula dsea (MO} v esplenomegalia grado |. Recibe
tratamiento con Interferon (IFN) 3 Mu 3 veces por semana, alcan-
zando la remision completa (RC). En los afos 1988 y 1855 pre-
senta recaida de su enfermedad de base, con reinicio en ambas
oportunidades de IFN. En enero de 2002, presenta esplenomegalia
prograsiva, requerimento transfusional semanal por angor y episo-
dic de neutropenia y fiebre, con un performance status (PS) 3. Se
realiza biopsia de MO (b.Mo), con un 2% de celularidad, sin fibrosis
y no se observan células peludas. Se propone tratamiento con 2-
Cda y el pte. no lo acepla. Se propang rituximab recibiendo 1 do-
sis semanal (375 mg/m?), por 4 semanas. Dos meses despusas
del tratamiento se constata desaparicion de citopenias en sangre
peritérica (SP) v de la esplenomegalia. En la biopsia de MO, se
oneerva una celularidad del 40%. ElPS es de 0. En Marzo de 2003,
el pte. estd clinicamente estable, con similares valores 5P y una
celularidad en la b.MO del 40%, sin infiltracian

Conclugién: Riluximab es una droga efectiva en &l tratamiento de
pac con LCP recaidos, sin otras allernativas terapéuticas y con
escasos afectoz adversos,

TRATAMIENTO DE LEUCEMIA A LINFOCITOS

P 256
GRANDES GRANULARES (LLGG) CON

ALENTUZUMAR
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Introduceién: Los linfocitos grandes granulares (LGG) pueden ser
reactivos o clonales, asociado a neutropenia e infecciones, la pri-
mera descripeicn de linfocitosis T clonal fue realizada en 1985 y
se define a la LLGG por la infiltracién de higado, bazo y MO por
LGG. La media de sobrevida es » 10 afios con tratamiento
astandar,

Caso clinico : mujer da 36 afios, que comenza en marzo de 1995
con infacciones a repeticion. 20 internaciones por fiabre y
neutropenia en 4 afos Tratada en otra instiucion con esplenectomia
y corticoides, con respuesta parcial y transitoria. Rto de neutrdfilos
entre 50 y 200 , Hb y plaguetas normalas y 20-50% de LGG en el
frotis de SP BMO hipercelular con presencia de todes las series,
con infiltrado linfoide nodular, CD3 {+) CO5(+). Inmunofenctipo SP:
HLADR: 27.8%, CD19: 3%, CD20: 1.8%, CD10: 05%, COTID: 2.6%,
CD7: 41.2%, CO2: 72.9%, CD5: 31,5%, CD3: 77.1%, k0% CD4.
43 4% CDE8: 5.4%, CO56: 5.7%. Rearreglo dal receptor Tb (+) en
bazo y MO. Fue Tralada con ciclosporina, Fludarabina, 2-CDA,
corticoides y metotrexato., siendo refractaria. En las infecciones
recibié ATB de amplio espectro, antimicdticos y FEC. Se utilizd
Alentuzumab con aumento progresivo de dosis y premedicacion
con paracetamnol y difenhidraming. Realizd profilaxis con fluconazol,
aciclovir y cotrimoxazol. Los efectos colaterales : ficbre, dolor
muscular, leucopenia, neutropenia y anemia severa con FCD (-).
Al alcanzar la dosis de 110 mg, una nusva BMO evidencio una re-
duccion marcada dal infiltrado CD3 (+) del 2-3% de la celularidad
global con desaparicién dé LGG del hemograma. Conclusion:
Dada la respuesta hematolégica obtenida, y por tratarse da un caso
refractario a tratamientos convencionales, se justifica esta opcion
terapéutica, aunque deberia ser confirmada su eficacia en un mayor
numero de pacientes.
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APORTE DE LA CITOMETRIA DE FLUJO EN LA

VALORACION DEL SiINDROME P 257

LINFOPROLIFERATIVO Y AUTOINMUNE (ALPS),
Peraz L, Zelazko M, Oleastro M.
Servicio de Inmunologia. Hospital Garrahan, Buenos Aires.

ALPS es un desorden de la apoptosis linfocitaria que se manifiesta
con linfadenopalia crdnica no maligna, esplenomegalia, expansin en
sangre periferica y arganos linfiticos de linfocitos TCRab(+) CD4(-)
CD&(-) y fendmenos autoinmunes, ALPS tipo la se asocia a defec-
tos de la molécula Fas o CD95. Se han reportada muy pocos pa-
cientes con deficlencia completa de la expresidn de Fas, todos sllos
con defectos en ambos alelos del gen Fas. Describimos el analisis
por citometria de flujo de la expresion de Fas y de la apoptosis indu-
cida por esta via de una familia. Los padres son consanguineas, sa-
nos, con cuatro hijos: de 8, 6 y 5 anfos (1, 2 y 3) sanos, v la pacienta
de 6 meses con criterios diagndsticos de ALPS. Recibid un
transplante de médula dsea histoldéntico a los 7 meses de edad. Se
realiza la marcacidn y la induccidn de apoplosis con respectivos
anticuerpos monoclonales antiFas en células T activadas. Por
citometria de flujo se evalud la intensidad de expresidn de CD95 y
Ia apoptasis inducida como porcentaje de nucleos hipodiploides (con-
tenidn de DNA menor a 2N) Resullados: (L : disminuido con res-
pecto al testigo del dia)

Madre Padre Hijo1 HijoZ2 Hjo3 FPacienis
Expresion Fas 4 L L 4 i Ausente
Apoptosis d 4 i) It 1] Ausente

A los 131 dias post transplante la paciente mostrd un 54% de célu-
tas T CD95 (+) y recuperacidn da la funcitn apoptotica. Conclusio-
nes: E| andlisis por citometria de flujo permitio 1a tipificacién del pa-
ciente (ALPS fipo la) y la documentacion del prendimiento da la
médula dsea transplantada. Los resultados aobtenidos en la familia
permiten considerar que el defeclo de Ia molécula Fas afectaria “per
£a" su nivel de expresion en la membrana y son compatibles con
eslado de heterocigosidad, cuya constatacion requisre otros estudios.

APLICACION DEL SCORE DIAGNOSTICODE LA | p 258
DRA. MATUTES COMPARANDO LA INTENSIDAD

MEDIA DE FLUORESCENCIA PARA CD20, CD22Y CD79B.
Casali JL, Quiroga M, Pefia M, Ramirez F.Sanjurjo J, Palacios MF
Bracco MM de E, Scolnik MP.

ICVITHEMA, Academia Nacional da Madicina da Buengs Aires,

Matutes el al disefiaron un sistema de puntuacion que permite as-
tablecer un diagndstico diferencial entra la LLC-B del resto de Ios
LnoH-B. Se presentan 125 pacientes con diagnéstico LLG-B en
donde se analizé el patrén Inmunofenctipice. Un B83% (104/125)
presentaron un seore de 5 puntos, un 14% (18/125) un score de 4
¥ un 2% (3/125) un score de 3. La restriccion de cadenas livianas
resullo positiva para Kappa (74/125), para Lambda (50/125) y en 1
paciente no se pudo establecer clonalidad. La media de flurescencia
para los antigenos CD20, CD22 y CD79b resultd de 148, 84142.7,
88101 y 50+42 respectivamente. La media de fluorescencia en los
pacientes con Score de 4 resultd de 309189, 156+141 y 96462
para el CD20, CD22 y CD78b respectivamente, resullando estas
diferencias en forma significativa sélo para el CD20 (p0.003). En
asla grupo 11/18 {61%] expresaron FMC7, 5/18 (27%) expresaron
CD224+ y 2118 (11%) alta intensidad de 195, Concluimos que la
intensidad media de fluorescancia del antigene CD20 es (il para
el diagndstico diferencial entre LLC-B del resto de los LnoH-B v
puede tener gran utilidad cuando ne se dispone da los anticusrpos
monoclonales para realizar gl score complato.

DETECCION DE CLONALIDADT EN EXPANSIONES | p 259
DE LINFOCITOS T CON EXPRESION DE

ANTIGENOS NK,
Sanjurje J, Ramirez F, Scolnik M, MM de Bracco, Palacios MF
IOAIHEMA, Academia Nacional de Medicina de Buenos Airas.

Segun sus caracleristicas funcionales y fenotipicas, las células T
y NK se encuentran ontegénicamente relacionadas con un precur-
sor comun. El objetivo de este trabajo fue investigar la presencia
de clonalidad T en un grupo de pacientes con expansiones de cé-
lulas T, con antigenos NK asociados.Se estudiaron muestras de
sangre periférica de 10 pacientes, 7 mujeres v 3 hombres, con
edades comprendidas entre los 53 vy los 85 anios (m=64 afios).
Clinicamente todos se presentaron con linfocitosis y neutropenia,
210 leve anemia, 1/10 osteoartritis v 2 con antecedentes de tumo-
res sdlidos. En 2/10 se observé morfologia de LGG. El
inmunofenctipo se realizé por citometria de flujo v el reordenamienta
de la cadena g del receptor T se reveld amplificando por PGR con
primers especificos para los segmentos de las distintas familias V.
En las muestras analizadas, se detectd de un 20 a un 70% de
linfocilos CD3+, con coexpresidn de antigenos NK asociados:3/10:
CDB+ CD16+, CD57+; 4/10:8+, 56+, 57+, 210:8+, 16+, 56+, 57+ y
1/10:4+ 8+, 16+,56+,57+. Todos los casos presentaron recrde-
namiento positivo de la cadena g del receptor T. El seguimianto cli-
nico, inmunofenotipico y molecular de este grupo de pacientes per-
mitird establecer si esa expansitn clonal T/NK se debe a neoplasias
primarias o a fendmenos reactivos secundarios.

GAMMAPATIA BICLONAL BENIGNA P 260
Arias M, Esteban L, Amoroso Copello M

Hospital Frances Servicio de Hematologia. Lab. Central. Cludad de
Buenos Aires

Las gammapatias biclonales (GB) benignas son una subclasifica-
cién de las gamapatias moneclonales (GM) de significado incierto
(GMSI). Son de muy baja frecuencia de aparicion debido a esto ia
importancia del siguiente reporte. El presenta comunicado corres-
ponde a una paciente de 70 afios que concurre a la consulta (afio
1882) presentando come antecedente (1983) un components
monoclonal (CM) identificade por inmunoelectroforesis (IEF) en
nuestro laberatorio como IgG kappa acompafiado con biopsia de
MO (BxMO) normal. El examen fisico y neurclégico no presenta-
ron anomalia alguna sucediendo lo mismo con los resullados de
laboratorio directamente vinculados (hemograma, funcién renal,
ionograma, calcemia, VSG). Reunidos todos los criterios definidos
anteriormente se decidid caratularla coma GMSI. Los sequimien-
los semestrales no presentaron modificacién alguna. En el afo
2001, un proteinograma serico mosind la aparicién de un segunde
CM en la zona répida de las gammaglobulinas slendo éste identifi-
cado por inmunofijacion como IgA tipo kappa. Se decide realizar
una nueva BxMO, centellograma dseo y marcadores de enferme-
dad autcinmune siendo todos los resultados negativos. Clinicaments
la pacienta no mostrd evidencia de enfermedad.

Gran parte de la literatura asocia las GB con las GMS! aunque al-
gunos trabajos las muestran como mas desfavorables, con evolu-
cidn hacia una enfermadad grave, pero debido a que los datos en
genaral son escasos, s dificil establecer un prondstico con certe-
za.

En algunas publicaciones, estudios con FISH sugieren un caming
de blisqueda de marcadores que jusguen un papel predominants
en la evolucicn de las GB (o las GMSI) hacia la enfermedad malig-
na.
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SINDROME DE POEMS POLICITEMIA Y P 261 PLASMOCITOMAS SOLITARIOS P 242
TROMBOCITOSIS Marquez , Marisa; Alcaraz,S; Annetta, |; Devato,L;

"Rey |, Rodriguez Vézquez M., ""Villa A., **"Hernandez Moran,
Laudi G.,

“Division Hamatologia; “*Divisidn  Neurologia; ***Radiolerapia;
=**A. Paloldgica Citolpgia. Hospital J M Ramos Maojia

B sindrome POEMS es un trastorno multisistémics, de patogénesis
ncigrta qua incluye polineuropatia, erganomegalia, endocrinopatia,
gammmapatia monoclonal y dermatopalia. Més frecuenta en Japdn,
conocida como sme. Crow-Fukase. Comunicamos una paciente de
29 anos de edad, con parestesias distales simétricas de 2 afios
de avalucidn, que progresa & imposibilidad funcional de miembros
mieriores, sequida de afoctacién de los supariaras y disminucidn
oe |3 agudera visual lzquierda. Ingresa sl servicio de nauralagia,
en Fab /02, o/ diagndstico de Neuropatia Periférica(NF) v neuritis
fptica bilateral. Hepato/esplanomegalia leves. Hipertricosis.
Hipetiroidismo subclinico. Trastornos disautondmicos. El Electro-
micgrama mostrd NP desmielinizants, con TAG y RMN de cerebro
narmales, al igual que el liguide cefalorraquiden, Hio:56%:, Hi:
19, 9gridl, GR: 6.360.000/mm?, GB:10.800/mm?; Plaguetas: 495.000/
mar' v paraproteing 1gG monoclonal Lambda, Por Bx y AMN gsea,
mastre rarafaccion en hueso iliaco derecho, cuya puncién biopsia
reveld abundantes plasmocitos v ostecblastos, mientras que la biop-
sia de medula dsea fue normal. Desde su ingreso, recibid
corlicoterapia a dosis Inmunasupresoras; inmunoglobulina IV y ra-
thotorapia en hueso iliaco derecho, Rapidamente normalizo los
walores del hemograma y al nivel de paraproteina c/mejoria del
zuadra neurcldgico que se manliens en recuperacicn,
Conclusion: F! diagndstico de cnfermedad de POEMS resulta san-
cillo cuando se cumplen todos los criterios establecidos, En esta
pacienia as de destacar su edad: 10 afios por debajo de la media,
o cual plantea un desafio mayor en cuanto a la estrategia terapéu-
bca v [ asociacion con policitemia y rombocitosis descriptas en
20% y 40 -80 % de fos casos respectivamente.

Luchetta, P; Margenfeld, E; Dragosky, i
Instituto H Moore; Hospital de Oncologia “M.Curie”

Intreduccion: Los plasmeeilos puaden producir tumores localiza-
dos llamados plasmocitomas solitarios, que representan & 5% de
las neoplasias por células plasmalicas. Entre sllos se reconocen
los plasmocitomas Gseos ¥ los extramedulares. El objelivo da esta
presentacion @s evaluar su evolucidn clinica, la incidencia vy
correlacionarla con las saries publicadas. Material y métodos: Se
evaluaron los pacientes con diagnostico de neoplasias de células
plasmaticas que ingresaron entre el 8/98 al 8/03. Los criterios diag-
nésticos de inclusiin para plasmocitorna solitario fusron:1)Histalogia
Que demuasira tumor de plasmaocitos; 2)Osteograma sin otras le-
siones osleoliticas; 3)Biopsia y aspirado de médula sin migloma;
d)Ausencia de anemia, hipercalcamia o insuficiancia renal. Se so-
licitaran: hemograma, funcidn renal, calcemia, LDH, B2MG,
proteinograma Inmunoeleciroforética en sangre y orina y
wstecgrama. Resultados: De un total de 101 pacientes evalua-
dos,10 presenlaron criterios de plasmocitoma solitario, 5 extra-
medulares ¥ 5 dseos; con rango da edad entre 27 a 68 afos,
(M=52), 3 femeninos y 7 masculings. Locallzaciones extramedula-
res: Corresponden a 5 pacientes, con localizaciones en tracto res-
piratario suparior y cavidad oral. Se presenlaron con obstruccicn
de la via aerea; un caso de seno maxilar con cefalea v exoflalmos.
Se encuentran vivos, con una sobrevida global de 34 m:4 en remi-
sign, Localizaciones dseas: Corresponden a 5 casos ,3F y 2M. Se
prasantaron en 07,08, clavicula, omoplato y hdimero. Recibiaron
lralamiento da radiotarapla’;2 fueron sometidos a lransplanta
autdlogo de medula desa. Todos estan vivos, en remisidn, con una
sobrevida global da 20 mezes, Conclusiones: En coincidencia con
la literatura hemos observado:

-edad pracoz de aparicidn con respeclo al mieloma miltiple
-localizaciones exiramadulares en vias adroas y cavidad oral
-predominancia en el saxo masculing

-progresion en formas voluminosas o inmaduras

COLESTEROL SERICO Y MIELOMA MULTIPLE (MM)| p 243
Aixald M, Sarandria C, Speroni J

HHematoldgicas - A, N. de Medicina- Bs. As.

Objctivo: Relacionar nivales de colesterol y caracleristicas dal
migtoma multipla.

Antecedentes: Las naoplasias hemalologicas cursan con altara-
cidn del melabolismo dal colesterol v es, en el mieloma madltiple,
donde s& encuentran los mayores cambios.

Poblacién: Grupos: | (normal, n=31), Il (MM, n=18)
Metodologia: Colesterol (C), HDL-C [colorimatria), eritrosedi-
mentacion, inmunofifasidn sérica,

Resultados:

I Cmg/dl  HDL-Cmgidl  LDL-C mgidL
Grupo | 188,2 + 36,6 50,7 2137 128,0 = 30.8
Grupo 1552 + 52,0 33,1 =107 99,8 £ 39,0

p 0,0029 <=0,00001 0,01

Pacientes con eritrosedimentacion > 100 mm: (media+DE mg/dL):
C 138,0+42,84; HOL-C 31,31+9.84; LDL 85,23+21,87.

Pacientes con components monocicnal (CM) = 2 gidL: (media+DE,
mg/dl} C 153,08+57,72; HDL-C 28,91+ 9.5, y con CM > 4 g/dL:
{media+DE, mg/dl) C 136,45+ 67,45; LOL-C 88,6+53,17
Pacientes con CM a cadenas a vwo | presentaron log menares ni-
veles de C (media+DEmg/dl) 132 63+51 B3 y 145,75450,79, res-
pectivamente

Conclusiones: 1-Pacicntes con MM presentan niveles des-
candidos de colestero| total, especialments a expensas de HDL-C.
2- La disminucion de los nivelas de colesternl se correlacionan con
el valor de eritrosedimentacidn y con la cantidad de CM (con la pro-
IHerackin de células B, @ indirec-tamente con la produccion da ILG,
de acuerdo a la biblingra-fia). 3- El estudio del metabolismo dal
colesterol puede ser un buan marcador de intensidad en la expre.
SN monoclonal

PROGRESION EXTRAMEDULAR EN PACIENTE

CON MIELOMA MULTIPLE (MM) BAJO P 284

TRATAMIENTO CON TALIDOMIDA.
Ranieri M. F.5asot M.J.; Rendo P.
JEUribury 1252 Buenos Aires.

El tratamiento con talidemida demostrd sar efectivo en pacientes
con MM refractario induciendo una respuesta marcada y durable
en los mismos, A pesar de la buena respuesta madular se han des-
crito escasos reportes de recaidas extramedulares. Se cree que
este fendmeno podria atribuirse a cambios a nivel de algunas mao-
léculas de adhesion de las células mielomatosas v de las del
estroma. El objetivo de esta presentacidn es reportar la aparicion
de plasmocitoma extramedular a nivel mandibular en un paciente
con MM an remisidn complata medular bajo tratamiento con tali-
domida. Presentamaos un pacients da 70 afos, sexo maseculing con
diagnastico de MM IgG lambda Esladio II1A de cinco arios da evo-
lucidn refractario a multiples esquemas guimioterapicos (melfalan-
prednisonaVADMHyper C-VAD/Altas dosis de  estercides). Inicid tra-
tamiento con talidomida 200Mg/d debiendo reducir la dosis a 100
Mag/d al mes y luege & 300 Mgf semanales, por presentar toxicidad
hematoldgica grado 3.41 quinto mes de tratamiento se constato dis-
rminucion de més del 75% del componente monoclonal sérico, au-
sencia de infiltracion medular y normalizacidn de los pardmetros
hematoldgicos periféricos. A los diez meses de inicio de la talido-
mida se detecta formacion tumoral mandibular izquierda que por
TAC e histopatologia fue compatible con plasmocitoma, pese a
continuar con madula dsea libre de MM, Se suspende talidomida y
se indica radiolerapia con buena respuesta local pero progresian
de enfermedad de base sin respussia a alias dosls esteroides v
Ilevando al paciente al dbito.

Conclusidn:A pesar de su baja frecuencia Se recomienda taner
én cuenta la posibilidad de aparicidn de plasmocitomas
extramedulares en pacientes en tratamianio con lalidomida
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USO DE LA CITOMORFOLOGIA PLASMOCITARIA
COMO ELEMENTO PRONOSTICO EN PACIENTES

P 265

CON MIELOMA MULTIPLE (MM).
Sorla, M; Cirigliano, A; Yablonovsky, R; Maneyro, A; Saldafia, A
Hospital Panna, Civdad de Buenos Aires,

Introduccidn: Si bien es clara la relacidn entre morfologia
plasmobldstica y prondstico en paciantes con MM, existen pocas
rafarencias con respecto a la estandarizacion de la citomorologia
plasmocitaria con fines prondsticos. Pacientes y Métodos: Basa-
dos en hallazgos previos de un grupe frances, aplicamos un meto-
do morfoldgico de clasificacion de los plasmocitos (P) en la médu-
la dsea inicial da 26 pacientes con MM, atendidos en nuestra Insti-
tucion en los ultimos 10 afos, Tal método se basa en 3 variables:
presencia de nucléclo, aspecto de la cromatina y relacion niclec-
ciloplasmatica, con lo cual se definen 9 subtipos celulares, que
permiten establecer tres grupos morfolagicos (1, 2 y 3) de inmadu-
rez celular crecients. Se carrelacionaron los hallazgos marfolagicos
{corroborados por 3 ebservadores en forma independients), con la
variables prondsticas clasicas (estadio, duracidn en fase de plateau,
Beta2-microglobuling sérica). Resultados: De los 26 pacientes in-
cluidosg, 3 (12%) se encontraban en el Grupo 1, 17 (85%) en el
Grupo 2 y 6 (23%) en el Grupo 3. Mo se hallaron diferencias signi-
ficativas en cuanto a edad, sexo o grado de infiltracion medular por
P entre los 3 grupos. Los pacientes incluidos en @l Grupo 3 pre-
sentaron mayor frecuencia de estadios avanzados y una sobrevida
global significativamente mas corta que los otros dos grupos, y
mayor incidencia da localizaciones extramedulares. Los Grupos 1
y € incluyeron pacientas con respuestas objetivas al tratamiento y
sobrevida mas prolongada que los del Grupo 3, no pudigndose, sin
embargo, establecar diferencias significativas entre ambos, proba-
blemente debido al escaso ndmero de pacientes. Conclusiones:
Este método morfoldgico se constituye como un elemento dtil en la
alaboracion inicial del prondstico en pacientes con MM, dadas su
reproducibilidad y bajo costo,

MIELOMA MULTIPLE(MM) ASOCIADD A
EOSINOFILIA -
Arbelbide J, Vifivales 5, Nucitora E, Fantl D, Penchasky D, Cardenas’
P, Garcia Rivello H, Del Pino N, Doz Ramos Farias E.
Seccidn Hemalologia - Servicio de Anatormia Paltologica, Hospital
Italfano de Bs As.

Se presenta un caso de asociacion entre eosinofilia y MM rara &
juzgar por los pocos reportes publicados.

Pte de 64 afios con marcada leucocitosis sosinofilica (GB: 45830
Eo: 38.9%) presenta al ingreso insuficiencia renal con disfunciond
tubular, hiperkalemia, hipercalcemia, presencia de cadenas livianas)
lambda en orina y sangra. La médula osea(MO) mostro celularidad
B0% relacion M:E 2:1 con infiltracién del 70% por plasmocitos
vacudlados alipicos, el estudio citogenético fue normal, la PCR para
ber/abl negativa, Rx de crdneo que mostrd presencia de varias le-|
siones liticas. Laboratorio: Hb: 12,4, Hio:38.3%, plaguetas: 274000,
VSG: B0, GM-CSF B2.50 pg/ml, IL-3: 350.0 pg/ml, IL-5: 125.0 pg/|
ml. Realizd tratamiento con esquema VAD (3 ciclos), Infusiones de
pamidronato endovenoso y manejo de la hiperkalemia. En la
reevaluacién persiste con leucocitosis y eosinofilia, se observd dis-
minucidn de los niveles de cadenas lambda en sangre y orina, aj
MO celularidad 55%, relacion M:E 5:1 persistencia del infiltrado
plasmocitario con hiperplasia migloide vy marcado aumento de
sosindfilos, dreas con fibrosis en parche. El paciente desarrolio)
neumonia eosinofilica, fibrobroncoscopia con BAL y biopsia
pulmanar compatible con infiltracion por eosinofilos, recibio trata
mignto con corlicoides, talidomida, ciclofosfamida, se discontinud
el esquema VAD, se agregd hidroxiurea para &l manejo de s
gosinofilia. Vuelve a los B0 dias: MO celularidad 50%, relacicn M:E]
411 con menor infiltracién plasmocitaria. Se rota a Interferdn alfs
3.000.000 Uiitrisemanal con buen control de su eosinofilia.
Observaciones: La leucocilosis sosinofilica asociada al MM de
nuestro paciente poedria ser secundaria a los niveles elevados de)
GM-CSF circulantes, aunque no pudimos establecer la relacidn
entra ambos,

PROGRAMA TERAPEUTICO PARA MIELOMA

: P 267
MULTIPLE (MM) QUE INCLUYE TRASPLANTE

AUTOLOGO DE CELULAS PROGENITORAS )
HEMATOPOYETICAS (TAMO).EXPERIENCIA DE 10 ANQS.
Pratas MV., Napal .., Garcia C., Bordong J., Elchegoyen O., Mora-
les V., Milone S.,Cobos M, Milone J.

ITMO. Instituto da Trasplante de Medula Osea. La Flala

Allas dosis de quimiotarapia con TAMO ha demostradd ser la me-
jor opcidn terapedtica para pacientes {ptes) con MM en primera li-
nes.

Entre mayn 1993 y mayo 2003 fueron sometidos a TAMO 44 ples,
habiando recibido 4 ciclos de VAD 39 ples y movilizacién con
Ciclofostamida 4g/m? vy G C8F en todos los casos. El régimen de
acondicionamiento fue Mealfaldn 200 mg/m® en 39 ples (B9%) y otros
an 5 (11%). La media desde el diagnostico al trasplante fue de 11
m {r 5-29). La media de edad fue 50 afios (r 39-65), M:22/F:22, 1gG
61%, IgA 22.5 %, cad liv 13 %, NS 3.5%.Estado pretrasplante: AP
34 ptes (77%), RC 10 (23 %). El indculo infundido fue sangre peri-
térica (SP) en 40 ptes (20%), SP y medula dsea en 2 {5%) y am-
bas en 2 (5%).El tiempo medio para el engrafment granulocitico/
plagquetario fue de 12 y 17 dias.

La mortalidad relacionada al tratamiento fue de 3 pacientes (7%),(2
hemaorragia pulmonar , 1 sepsis). El estado a los G0 dias
postrasplante fue AC en 17(45%) ptes, AP en 19 (50%) y progre-
sion en 2 (5%), 6 no son evaluables (3 MAT, 1 sin seguimiento, 2
aun no alcanzaron el dia +60).Recibieron mantenimiento con
Intereran 15 ptes, Talidomida 16 ptes y ninguno 13 ples. La media
de seguimiento es de 34 meses. La 5LP y la 5G estimadas a 10
afios a5 del 32% y 38% respactivamanta.

En nuesira experiencia TAMO resultd ser una alternativa lerapedtica
factible, con aceplable MAT y buenas posibilidades de obtener RC
y prolongar la sobrevida, Mantener la respuesta consequida es al
actual desafio.

APLASIA MEDULAR - EXPERIENCIA EN UN
HOSPITAL PEDIATRICO

Arbesd G, Calvo C, Senosiain L, Martin L, Arce M,
Serviclo de Hematologia - Hospital Humberio J. Nottl - Mendoza -
Bandera da los Andes 2603 - (5519) - Guaymallén - tel. 02671
4450045 -garbesu @ hotmail.com

Introduccidn: La aplasia medular (AM) 85 una enfermedad poco
frecuente caracterizada por una sustitucion de los elementos
hemalopoysaticos de la medula Gsea por grasa. El trasplanie de
médula dsea (TMO) e inmunosupresion (1) han mostrado respues:
tas favorablas, |
Objetivo: Evaluar la experiencia en (AM) del Servicio de
Hematolegia del Hospital Motti |
Material y Método: Estudio retrospectivo, descriptivo. Revisidn da
historias clinicas de lodos los pacientes ingresados en g Hospita
Humberto Notti desde 1883 hasta 2002 '
Resultados: Ingresaron 16 pacientas, edad promedio: 6,4 afos, 11
sexo masculino, Anemia de Fanconi (AF) (3) y adouirida (AAA)
(13). Etiologia: hepatilis (2), cloranfenicol (1). Idiopaticos (10). For-
mas clinicas de comienzo: palidez (46%), hematomas (53%)
petequias (33%) y gingiverragias (33%). El citogendtico de médula)
dsea (10) informd: fracturas cromostmicas (3), normal (8) &
hipodiploidia y monosomia 15 (1), Tratarmiento: En AF: oximetolonal
y metilprednisona (3). En AAA inmunosupresidn (10) y TMO (3}
Sobrevida en AAA: 70% con inmunosupresion y 100% con TMO.
Conclusiones: 1- La apiazia medular adguirida idiopatica es la mas
frecuente en nuestro medio, 2 - La hemorragia es la forma mas fre-
cuente de presentacion clinica. 3 - El tratamiento inmunosupraso
representa una buena opcion para los pacientes sin donante,
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TRANSLOCACION (11;21024;011.2) EN P 249 COAGULOPATIA (CP) COMO FORMA DE P 270
SINDROME MIELODISPLASICO: PRESENTACION ATIPICA DE S5INDROME

PRESENTACION DE UN NUEVD CASO.

Dres lasirebnar M, Baialardo E™, Periolo N**, Fassi D, Weinreiter
M, Cafarc M., Saracut D, Paz A, Barrera L, Lebersziein G, Barcala
vV, Garcia H* y Benasayag 3'".

Senvicio da Hamatologia de Osecac, CGilomiab” y Centro de Estu-
dics Gendlicos™".

Los Sindromes Mielodispldsicos (SMD) comprenden un grupo he-
wrogénan da desdrdenes clonales hemalopoyéticos bien calagori-
zados. Hasta el momento, en ia literatura, se han descrito salo cua-
to casos dae t{11;21) en SMD y lodos ellos se asociaron con mal
prondstico, Se presenta un paciente masculino de 65 afos que
consultd por anemia macrocitica hiporegenerativa severa bien to-
terada sin causa evidente. Al examen fisico presentaba palidez
con tinte ictérico y leve esplenomegalia. Antecedente de nefrectomia
@quierda por nefroapitelioma. Labaratorio: ferritina, farremia, LOH,
B12 y Ac. fdlico normales. Entropoyeting sérica aumentada 12 ve-
ees. PMO: 5% da blastos misloides y sarie eritroide muy displasica,
BxMO: Incremento de megacariocitos displasicos, hiperplasia
micloide y aumeanto moderado da la trama reticulinica. Hemosiderina
+++, 17% de sideroblastos con 1 a 4 granulos. Citometria de Fluje:
5.4% de Hastos misloldes CD344, CD45+, CD13+, CD33+y CO15-
Citogondtico: 46, XY, dells) (q12q33), t(11;21}(g24,;q11.2)[8)
46 jdem, 11 +dar(1 111 1:21)]6].

Recibe tratamiento de sostén, lleva 6 meses do evolucion con un
requerimignto transfusional allo y cracienta,

Comentario: Se describe un nueva rearraglo cromosdmico de mal
prondstica 1(11:21)(q24:q11) en un paciente con SMD "AREB" en
progresion. En 3 de los 4 casos publicados, & SMD progresd a
leucemia y la sobrevida fue muy corta (menos de 10 meses). Es-
wdios moleculares mostraron que el punto de rupture de esta
transiocacion estaria localizado en 119233 v 21911.2. Los genes
candidatos serian &l IL-10R, ETS1 y FLI1, (an 11g23.3-11024.) ¥
TAMMST (an 21g11.2), que se asociarian con leusemagdnesis

MIELODISPLASICO (SMD).

Raniari MF, Arias M, Amoroso Copelle MP, Scoles G, Giera |
Servicio Hemaltologia Hial. Francés. Depta. de Gendiica, Hial da
Clinicas Joséd de San Martin. Buenos Airas. Arganting

Los trastornns hemostiticos relacionados con log SMD son princi-
palmente debidos a trombocitopenias y reprasantan un problama
clinico Importante. Poco se reporia sobre olras posibles elleracio-
nes de la coagulacidn an esta patologia.

El objstivo de esla presentacion os mostrar un caso de SMO que
s presenta con trastornos hemostdticos. Pacienia de sexo feme-
nino da 43 afos quien consulla por astenia y hematomas espontd-
neos de un mes da evolucion, sumandose gingivorragia. El
hemograma detecla anemia, plaguetopenia y idrmula leucocitaria
con desviaclin a la lzquierda y presencia de elementos pelger &
hipergranulares. Los estudios de la coagulacicn: Quick 75%, KPTT
45", 1 B0 mg/dl, PDF 40-80 ugiml, F VIll 110%, Se realiza PAMO
evidencidndose displasia irllinaje. con 7% de biastos POX +, pre-
dominio de promistomielocitos hipergranulares y sideroblastos en
anillo 30%. El esludic citogendtico de MO mostnd dos aleraciones
cromosdmicas estructuralas clonales que compromelen a los
ecromosomas 11 v.7. Se llega al diagndstico de AREB rigsgo Inter-
medic 1. S realizaron miliples estudios en busca de patologia que
curse con CP, halldndose fibrotecoma de ovario, tumor benigno que
no 58 relaciona con irastornos hemostalicos, Se siguic en of Hos-
pital por aproximadamentes dos mases, requirfendo internacion en
diversag oporlumidades para cirugla de ovaric ¥ soporte
transfusional por la anemia y para &l mangjo de la CP con plasma,
planuetas y crcprecipitados. Luego fue derivada a otro centro donde
recibié fto. quimioterdpico con protocola 7-3 por su AREB. Conclu-
sion: Pocos datos aporta la bibliogralia sobre la asoclacidn de CP
¥ SMD. Creeriamos que on esic caso la misma puda haberza de-
sarrollado debido a la hipergranulandad de los clemenios de la sorie
miclokie, simil meacanismn de Ia lsucemia promislocitice aguda.

HIPOPLASIA MEDULAR SECUNDARIA A

P 27
WNFECCION AGUDA POR CITOMEGALOVIRUS 4

{CMV) EN PEDIATRIA

I Paternina S; Deana A: Pomerantz B; Ramns A; Garcia E; Picon A,
Hematologia v Oncologia Pediatrica. Hoapital Nacional "Prof. D A,
Posadas”. Marconi e liia. Mordn. Bs. As. C.F 1706,

wntroduccion: La infeccidn primaria por CMV en inmunocompe-
enles cursa habityalmants en forma subclinica o como un sindro-
me de mononucleosis. Dentro de las alteraciones hematokbgicas
estin descriptas: mielodisplasias, aplasias, hipoplasias, anemias
remoliticas, leucoponias y trombocitopenias severas, alteracionas
poco frecusentes en la edad pedigtrica.

Caso Clinico: Paciente de 8 afios de edad, sexo masculing, pre-
viamenta sano, que consulta por sintomas agudos de hepatitis. A
su ingreso se realiza homograma, plaguetas, coagulograma ¥
proteinograma normales, AST 1784 v ALT 2635 UL, siendo nega-
¥va la serologia para hepatitis A-B-C y Ebstein Barr. Al mes de
evolucion se recibe serologia para hepatitis E, toxoplasmosis y HIV
megativos @ Igh para CMV positive, por 1o cual se realiza Ag PPB5
4 celulas/200000. Luego de 5 meses 10s valores de transaminasas
fueron descendiendo gradualmenta, momento en el cual presenta
muevamenie iclercia, coluria y acolia. Laboratoria: Hto 30%- GB
1700/mm3 (NT0%-L30%)- Plaguetas 20000/mm3- AST2393 UIL-
ALT 3504 UL- coagulograma- cologenograma- complamento- fon-
do de ojo v ecografia abdominal normal, persistiendo serclogia para
CMV pasitivo v resto de las serologias para hepatitis negativas. Se
mealiza PAMO y BMO: médula hipocelular con distribucion irreguiar
¥ cambios miglodispldsicos minimos. Estudios de inmunidad que
muesiran inmunodeliciencia celular (CD3 26%, CD4 6%, CD8 18%,
HLADR 8%, NK 3%, CD15 64%)

El paciente recuperd los valores de fransaminasas nasta su nor-
malidad despuds de nueve meses y los valores hematologicos.
Conclusiones: Sc presenta un caso poco frecuente de infeccidn
aguds per CMV donde se observd repercusion hematoldgica y de
& inmunidad en forma tardia, con recuperacién gradual y esponia-
nea de las mismas.

ERITROAPLASIA CONGENITA-ENF. DE p 272
BLACKFAN-DIAMOND,

Elena, G; Lavargnae, M; Veber, S; Pozo, R; Vides Harrara, M; Bialli,J,
Kohan A.
Uinldad da Hamatalogia. Hosp. Pedro de Elizalde. Buenos Aires.

La Eritroaplasia congénita, Enf. de Blackfan-Diamond es una pato-
lngla poco frecuente, considerada por anemia erregencrativa, de-
leclada en la infancia temprana (dentro dal primer afio de vida) cuya
fisiopatogenia es la faita de precursoras eritroides. Se acompafia
de malformaciones: talla baja, retraso de crecimiento, fascies par-
ticularas, maliormaciones de miembros, cardiopatia. El tratamienta
de eleccidn es la inmunosuprosidn corticoidea. La no respuesta
implica requerimiento tfransfusional. Algunos pacientes prassntan
remision espontanea,

Repartamaos 7 pacientas, ingresados a nueslro servicio: 4 nifas y
3 varones, cuyas edades oscllaron entre 1 y 16 meses. Al diag-
nastico presentaron en e examen fisico: retraso da crecimianio
71.4%, talla baja: 42.8%, fascia particular 71%, malformacidn car-
diaca 28.5%, 1 paciente presentd paladar hendido, utro plerigium
coll y linfedema en miambros infariores. Hamatoorito: entre & y 18%
{media 12.8%), hemoglobina 2.1-4.9% (media 4.1%) vy
reticulocitopania zevera. Morfologia erilrocitaria incaracteristica
Medulograma con celulandad normal v eritropoyesis casi ausente
{entre 2-5%). Todos los pacientes fueron tratados con corticoldes,
& de ellos {B5.7%) obluvieron respuesta favorable con dosis entre
2 y 4 mgkg/dia. Una nifa reguirid altas dosis de corticodes,
Ciclosporina, Azatioprina y aporte transfusional, von mlitiples efec-
tos secundarios de médula dsea alogénico. Otro pacienta ramitio
espontansamenta an la adolescancia. El resto de los nifcs conti-
nian an tratamiento. El seguimienta madio a5 de 7 afios
Presentamos nusstia experiencia resaltande, 2u baja incidencia v
diversidad en cuamo a clinica, evolucion y fratamiento.
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SINDROMES MIELODISPLASICOS(SMD).

P 273
CLASIFICACION WHO-INTERNATIONAL

PROGNOSTIC SCORING SYSTEM
Enricg A, Prates V., Milone J
ITMO. Institute de Trasplante de Médula Osea. La Plala.

Introduceion: Los SMD son una proliferacion clonal de la célula
progenitora multipotente que con frecuencia y tiempo variable se
trasforman en leucemias agudas. La clasificacion WHO incorporo
la displasia multilinaje con bajo nimero de blastos permitiendo
identificar entidades patolagicas que la FAB no incluia.

Material y métodos: Analizamos al diagndstico 15 pacientes (ples.)
asistidos en &l ITMO con SMD de novo desde 1995 hasta 2002,
Se clasificaron de acuerdo a los hallazgos citoldgicos en sangre
pariférica y medula dsea; posteriormente fueran reclasificados
segun los criterios de la clasificacion FAB y WHO,

Segun los hallazgos citogeneticos, el % de biastos, y las cilopenias,
se evalud el prondstico sigulendo el ISSP

Resultados Se analizaron 15 pacientes: 8 varones (53%), 7 muje-
res (47%) con una media de edad de 46alrangois a 75)

Clasificacion FAB Clasificacion WHO
RA RARS RAEB RAEB-T RA RARS RCMD RAEB 1 AAEBZ LA

6p 1p 6p 3p 2 1p 4 PP Ip Ip
40% 7% 33% 20% 13% 7% 27% 13% 20% 20%

En 12 pacientes se evalud el ISSF, los grupos de riesgos fusron,
Bajo : 2p, Intermedio 1 : 6p Intermedio 2:2p y Alto: 2p. Evolu-
cionaron a leucemia aguda 8p (53,3%) que correspondieron a |
riesgo Alto (1p), Intermedio 1(4p) 2, Intermedio2 (2p), Bajo (1p),
con una media de progresion a Leucemia Aguda de: 0.3; 1.3, 26y
2,25 mezses respectivamente.

Conclusiones: La informacidn aportada por la clasificacidn WHO
¥ ISSP nos ha permitido evaluar el riesgo individual de prograsicn
a Leucemia Aguda en paclentes con sindrome mislodisplasico.
Estos resultados se corralacionan con los internacionales.

MIELODISPLASIA HIPOPLASICA CON CLON PNH
EN UN ADULTO JOVEMN. DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL CON APLASIA MEDULAR.

Vassallu PS, Alvarez C, Sapia S, Heller F, Kornblihtt L, Plana J
Molinas FC.

Hematologia Investigacidn. IDIM A. Lanarl, UBA.

P 274

La mislodisplasia hipopldsica (MDSh) es una entidad dificil de dilerencia
de la aplasia de médula deea Se presanta un caso de sexo fem. de 23 afios
gue debula con plaguetopenia 30 meses previos al diagndstico de MDSh
En 1400 presenta metrarragia y gingivorragla, plagustopenia de 126 x103
ul, PAMO: celularidad conservada, cambios megaloblatoides, serie eritroida:
con algln eritroblasto gemado, megacariocilos presentes, algl
micromegacariocito. Evaluciona con apigodios de anemia y leucopenia,
plagquetas 40-200 x103 /ul, se medica con prednisona sin respuesta, biop-
sla de médula dsea (BMO) 6/02: celularidad del 75%, eritropoyesis

rombopoyesis paratrabecular, hiperplasia eritroide, sin ALIP, CD34; 1% E
9/02 pancilopénica, Hto 20%, Hb B.7gr/dl. GB 3200/ul (21/0/0/78/1),
plagquetas 16 x103 /ul, estudios de higrro normales, haploglobina 44 mg/dl;
sin hemosiderinuria, Ham y sucrosa negativos, Aspirado de MO (AMO
sin grumos, BMO celularidad < 30%, citogenatico MO (CMO) sin melatases.
Se medica con ciclasparina A, GAL y filgrastin. Buena respuesta al trata:
miento. El 203 Hto 39%, Hb 13.1 gridl, VCM 104 1i, GB 3500 (N5 875/ul
plag. 188 x103 jul, BMO: mipercelular con hiperplasia migloide y erilroide,
cambios megaloblasioides y megacariocitos en acumulos, algunos
micrgmegacanocitos, MO, 44-26 XX sin alteraciones clonales, citamelrial
de flujo {CF) de MO. alteraciones fenolipicas en monooitos y granulocitg
sugestivas da cambios displdsicos, CD 34 normales, CFSP: cldn andmalg
en poblaciones granulociticas v eritroides con disminucion de la expresid

de CD 55 y CD 58 compatibles con PNH. Ham y sucrosa posilives
haptoglobina ausente, LOH elevada, hemosiderinuria ausente. Conclusid

si bien |a etiologla mds frecuenle de pancilopenias con médula o563
hipocelutar en el jdven es la anamia apldsica, no dabe excluirss del diag
nastico diferencial la MDSh ya qué ambas entidades seran &l resultado de
un insullo aulvinmune a la médula dsea con buena respuesia al i
Inmunosupresor

TRATAMIENTO INMUNOSUPRESOR EN LA ANEMIA| P 275
APLASIA MEDULAR SEVERA.

Rivas MM, Watman N, Miller K, Bonacita A., Saslavsky M., Varela
A, Ardaiz M del C, Hubarman A.
Serv Hemalologia Hosp. Ramos Majia. Buenos Aires

Durante anos la aplasia medular severa fue considerada una en-
fermedad rapidamente fatal, cuya Unica opcicn terapéutica ara el
transplante allogeneico. Sdlo el 30% de la poblacidn posee un do-
nante histoidéntico, La destruccion celular, estaria mediada por un
fenémeno autoimmune.. El tratamiento inmunosupresor ha cambiado
los porcentajes de sobrevida a largo plazo.

El objetivo de esta presentacion es evaluar en forma retrospectiva
la experiencia en nuestro centro frente a pacientes con aplasia
medular severa tratados con terapia inmunosupresora combinada.
Desde el afio 1996 hasta la actualidad 11 pacientes con diagnasti-
co de aplasia medular severa recibieron tratamiento inmunosu-
presor (globulina antilinfocitica & antitimocitica, ciclosporina A,
corticoides v factores estimulantes de colonias granulocitica).La
mediana de edad fue de 36 afios (18-63) v la relacidn femening/
masculing 2/9, Los pacientes menores de 50 afios no tenian do-
nante histoidéntico, Tres pacientes presentaron antecedentes de
relavancia (contacto con solventes, fumigacion y hepatitis
seronegaliva). La media de seguimiento fue de 46 meses v la me-
diana de 27 con un rango de 6 a 128 meses. Un paciente fallecio
en forma temprana no pudiends ser evaluada la respuesta. Cinco
de 10 (50%) presentaron respuesta completa con normalizacion de
su hemograma . Dos de 10 { 20%) presentaron respuesta parcial
independizdndose de transfusiones. Tres pacientes (30%) no res-
pondieron, de los cuales dos fallecieron , uno confinla vivo depen-
diente de lransfusiones. La mediana del tiempo de respuesta fue
de 5 maesas ( 3- 7).

Podemos concluir que el tratamiento inmunosupresor combinado
representa una alternativa de valor en el tratamiento de la aplasia
medular severa,

HEMOSIDEROSIS PULMOMAR IDIOPATICA . P 27&
A PROPOSITO DE UN CASO
Lopez, I* ,Brito,G*" Conejos A,
*Hemalologa, Centro Medico San Rogue, Tucuman ““Naumondlogo
CERIAT, Tucumsdn

La Hemosiderosis Pulmonar |diopdtica (HPI) se presenta con mas
frecuencia en nifnes y es de elilogia desconocida. Se caracteriza
por infiltrados pulmonares bilaterales con acumulacion anarmal de
hierro como hemosiderina en macréfagos alveclares, hemaoplisis
anemia ferropénica. Se presenta el caso de una paciente de 7 afios
que se interna en julio de 1988 por anemia severa ferropenica e
infiltrados pulmonares bilaterales. Se descarta patologia infeccio
sa, malformacion cardiovascular, cardiomicpatia, patologia renal
patologia inmune. El lavado bronquioalveolar revelo: histiocilos azi
de prusia positivos. Suspende leche de vaca e inicia prednisona 2
mg/Kg/d, continuando con anemia, hemoptisis & infiltrados pulma
nares a pesar de 3 meses de tratamiento. Raota a Azatioprina 3 mg
kg/d en octubre de 1985 con lo cual normaliza test de difusion de
meondxido de carbono vy radiclogia, disminuye requerimiento de hie
o, normalizando la anemia.Lleva 3 afios y 7 meses de tratamien
to inmunosupresor, Cuando se intentd disminuir la dosis presentd
recurrencia de cuadro pulmonar y anemia. Segun la bibliogratia |=
sobrevida de pacientes con HPI es variable y mejora en aguellos]
pacientes que reciben tratamiento inmunosupresor agresive inicial. S
bien la HPI es una rara entidad, debe ser considerada como diag
nostico diferencial en pacientes con hemaptisis, infiltrados pulmos
nares y anemia ferropénica, ya que el tratamiento precoz evita g
mal uso antibisticos y el riesgo de muarte relacionada con sangra-|
do pulmonar masivo o fibrosis pulmonar consecuancia de los san
grados recurrentes.
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INCIDENCIA DE B-TALASEMIA EN UNA POBLACION

DE PACIENTES CON ANEMIA CRONICA P 277

Osatinsky A., Joseph A,
Caniro de Estudios de Proteinas. Buonos Airas

Objativo: La autermatizacion en hematalogia puso en evidencia microcitosis
¥ variaciones de |os indices hemalimatricos que sollan pasar inadvertidos
cuands ks mismos no eran significativos, El estudio de una pobiacidn que
concurre & la consulla por presentar anemia cronica sin diagndstico, nos
permite demostrar [8 aHa incidencia de b-talasemia sola o asociada a una
HoFatia. Antecedentes y Poblacidn: S& estudit un grupo de pacientas
enire 20 v 46 aflos que concurren a la consulta @n un periodo de 8 anos
{1983-2001). Se seleccionaron GB27 pacienies por presentar clinica com-
patize con sindrome talasemico, antecedenies lamiliares yio de origen ét-
nico, ¥ que presentaban hemalocrito (Ho) entre 33-38 %, Hemoglobina (Hb):
8.6-12,2 %, reticulocitos (Reth; 1,5-2,1 %. Frolis perlérco con microcitosis.
hipocromia y dianocitos en cantidades variables, Resultados: A los 2247
pacientas s& let realizd electororesis en gel de agarose a pH alcaling v
acido (Hb alealina-Hb deida PARAGON Beckman) Cuantificacidn de HbA2
por microcolumnas gromatogréficas de intercambio idnico (Helena Lab) v
cuantificacidn de HbF por inmunodifusidn radial (IDR-Helana Lab). Los va-
overs de referencia para HbAZ: 1,8-3,5 %, HBF: 0-2 %.

Total Pac HEAZT  HBFT HbA«Lep HLA+S  HbA+C Mor

2247 1672 10 4 3 1 557
% 7441 D44 07 0.13 004 2478

Los valores de HDAZ oscilaron: 3,6-5.3 %. Los valores de HBF oscilaron:
21-8.7 %. Porcentaje de Hb Lepore: 11,8-20.7 %. De los 2247 paciantes,
1842 (74,85 %) presentaron B-Talasemia minor, 8 (0,35 %) talasemia minor
aseciada a HbPatia y 557 (24,78 %) no presentd aleraciones en los astudiso
de Hb, su anemia crdnica se dabla a alras causas Conclusiones: Sena-
lar la impartancia de realizar estudiso completos de Hb en pacientes con
anamia cronca sin diagnastico, considerando gue de o5 2247 pacientes
incluides an el estudio por sospecha de sndrome lalasémico, el 75,21 % lo
v, [0 que constituye un alto porcentaje, Si la relacidn es con el tolal de
pacienies del gue se partid, el 24,75 % presentd talasemiaminor, cifra que
indica una alla incdencia de esla enfermecad.

ANEMIA HEMOLITICA CONGENITA CON CUERPOS| p 278
DE HEINS

Echeverria A, Levy R.
Hospital Pedidgirico Juan Pablo Il Corrientes.

Las enfarmedadas por hemaglobinas anormales son un grupo de
hemoglobinopatias menos frecuenles. De mas de 300 variantes
descriptas aproximadamente un tercio son inestables, debido a la
sustitucion de amincdcidos importantes para estabilizar la molécu-
la de hemoglobina, y muchas de ellas llevan a una anamia
hemolitica congénita.

Los efectos clinicos varian desde una anemia compensada a ma-
derada o sevara, con signos y sintomas de hemdlizis,

El objetivo del trabajo es presentar el caso de una anemia que por
su baja frecuencia an nuestro medio reviste Interds hematoldgico,
bioquimico y médico,

Una nifia de 7 afos gue al ingreso al hospital refiere vémitos, aste-
mia, debilidad generalizada, marsos vy fiebra da 3 dias de evolucidn,
Presentd un episodio similar un afo atrds y fue diagnosticada y
tratada como infeccion urinaria.

Antecedentas familiaras positivos: padre con cuadros repatidos de
hepatitis y colecistectomia por litiass.

Labaoratorio positivo de ingreso: Hto 14%, Hb 4.30mg%, VCM 97,9
fl, HbCM 30.1 pg, CHCM 32.6g/dl. Eritroblastos 13%, aniso y
policromatofilia +4+, micro y macrocitosis ++, esquislos, ovalos,
esferos y targel cell. Reticulocitos 35%., GOT y GPT normales, Bi
T 3.49, Bi | 3.32. Coombs (-), Orina; hemoglobina y urobilindgeno
++. 5@ realizd luego:

Test de Sickling (-), Isopropanol (+),Cuerpos de Heins 80%, FOM
aumentada. Electroforesis de Hb (ph B.6) presenta bandas de A-
AZ-andmala a altura de S de un 30% de la Hb total aproximada-
menta, HbF menos de 2%, A2 2%. El padre presenta una banda
similar en su electroforesis.

Del andlisis da las prusbas de labaratorio se concluye que se trata
de una anemia hemolitice congénita por hamaoglobina inestable,
probabie Hb de Kdln.

IDENTIFICACION MOLECULAR DE DEFICITSDE | p 279
GLUCOSA 6 FOSFATO DESHIDROGENASA (G6PD)

Acosta 1" Rodriguez, E*"; Valvarde, I**; Perez, 5*:Vives Corrons,
JL.**, Davoli, R; Milani, A,

“Catadra da Hematologia, Fac.Cs.Biog. UNR. Rosario, “*Serv.de
Eritropatologia. Hospital Clinic. Barcelona.

La deficiencia de GGPD es la eritroenzimopatia mds frecuente en
& mundo. En nuestro pais la prevalencia es de 0,2 %. Exisle un
gran polimorfismo genético, conociéndose mas de 80 variantas
molecularas.

Se estudiaron 4 varones adultos: 3 caucdsicos(1 argentino de ma-
dre espanola, y 2 espafioles) v 1 de origen africano, que desarro-
Raron anemia hemolitica aguda (AHA) por ingesta de habas, medi-
eamenios oxidantes o infecciones. En todos ellos se efectud {lue-
ra de la crisis hemolitica): dosaje de GEPD, electroforesis de la
enzima en acetato de celulosa,e identificacién molecular por reac-
cion en cadena de la polimerasa con enzimas de restriccidn espe-
cilicas (PFCR-ER).

Se investigaron las siguientes mutaciones: GBPD Mediterranea,
GEPD A+ (variante normal);GEPD A -202; GEFD A -680; GEPD A
968, GEPD Aures ; GBPD Seattle y GEPD Unidn,

El rango de dosaje da GGPD fue: 2,48 % - 8,80 %.Todas fueron
electroloreticamente rapidas. En 3 pacientes (2 caucdsicos y un
africano), la varlante identificada fue: GGPD A - (376 A—G / 202
G—A) que coresponde a la descripta en la raza negra, llamada
Bética en Espafia. En 1 paciente (caucdsico) fue identificada coma:
GEPD A -(376 A—G / 968 T—C).

Se concluye que la variante A-202 que se crefa privativa de la raza
negra, &s |a mds fracuente en los caucasicos de la zona medite-
rmanea (espanola v portuguesa). El paciente de origen argentino
presentd |a variante A -202, que puede ser explicada a partir del
ongen espanol materno,

IMPORTANCIA DE LA BIOLOGIA MOLECULAR EN

LA DETECCION DE PORTADORAS DE DEFICIT DE P 200

GLUCOSA 6 FOSFATO DESHIDROGENASA.(GEPD).

Acosta |* Rodriguez, E**; Valverde, 1**; Paraz, 3*Vives Corrons,
J.L.7" Davoli, A™; Milani, A™.

‘Cdtedra do Hematologia. Fac.Cs.Biog. UNR. Rosario. "*Serv.de
Eritropatologia. Hospital Clinic. Barcelona.

La deteccidn de portadoras de deficiencia de GBPD resulta muy
dificll por las técnicas de screening v de dosaje de la actividad
enzimatica, La biclogia molecular permite la identificacion del 100
% de las haterocigotas

El cbjetivo de este trabajo es presentar 3 casos de mujeres porta-
doras obligadas de la deficiencia, en las que las pruebas de
screening fueron negativas y los dosajes anzimaticos que oscila-
ron entre 36 % y 43 %, (VN:70-120%), fueron sospechosos de
deficiencia.

En estas pacientes se investigaron, por réaccion en cadena de la
polimerasa con enzimas de reslriccion especilicas (PCR-ER), las
siguiantas mutaciones: GEPD Meditarrdnea, GGPD A+ (variante
normal),GEPD A -202; GEPD A -580; GEPD A -968, GEPD Aures,
Seattle y Unidn,

Des pacientes de origen espariol fueron heterocigotas para la GEPD
Unidn 1.360 (C—T) y GEPD A -202 (G—A) respectivameante. La
paciente de origen africanc fue heterccigota para la GEPD A- 202,
Se concluye que la importancia de la identificacion de una porla-
dora obligada, resida an al hecha qua permiticd hacer un diagnds-
tico prenatal de la deficiencia, si el feto es de sexo masculing, ¥
predecir los cuadros clinicos y hematoldgicos del neonato en rela-
cidn a la variante detectada. 51 &l felo es de sexo famenino su
estudio permitira detactar si es narmal o portadara. Ademas, po-
dré efecluarse el disgnostico de portadoras no obligadas de la mis-
ma familia.
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ENFERMEDAD POR HEMOGLOBINA SC.

. P2
RELACION ENTRE EL GENOTIPO Y EL FENOTIPO 4

BIOLOGICO Y CLINICO

Pérez, 8'; Rodriguez, H'; Lanza, ©'; Roveri, E?; Detarsio, G';
Acosta, I', Davoli, R' ;Milani, A"

'Catadra de Hematologia. Fac. de Cs.Biog. UNR.Rosario. *Servi-
cio de Hematologia, HPC. Rosarfo,

La doble heterocigosis SC as una enfermadad poco frecuente en
nuestra pais, por lo que consideramos imporlante elecluar esta co-
municacion ya que la misma sa prasento en tres miembros de una
misma familia. El objetivo fue correlacionar la hematologia y la
sintomatalogia clinica con la edad de los pacienles. Se esludio a
tal efecto una familia, en la cual se detecta la doble heterocigosis
&n los tres hijos, slenda los padres portadores de hemoglobina (Hb)
& y C respectivamente. Los tres nifics de 6, 12 y 16 afios de edad
presentaron ligera anemia (Hb = 10,5+/-0,5g/dl) y marfologia
eritrocitaria similar: escasos drepanocitos {incrementados en la de
16 afios) y regular cantidad de target cells. En toda la familla se
elecluarcn estudios radioldgicos dseos totales: el nifo de 6 anos
s0lo presentd alteraciones en la mano, Ia nifia de 12 afios ligeras
aiteraciones en el fémur derecho ¥ la de 15 afios, quien fue la que
consulld por dolores dseos y articulares de larga data, sin diagnds-
tico, tratada con antinflamatorios durante largo tiempo, presentd
alteraciones en el fémur compatibles con necrosls aséptica.Los
estudios ecegraficos evidenciaron esplenomagalia en la menor de
13 afios sin evidencia de la misma an los ofros dos. Todos los es-
tudios oftalmolégicos fueran normales. Se concluye que el diag-
nostico precoz de esta enfermedad podria haberse realizado con
una buena obsarvacion morloldgica y completado con el estudio da
hemaglobinas. Esto hubiese permilide comenzar con el tratamien-
10 adecuado tempranamanta, de manara de disminuir los fendme-
nos vasooclusivos,

NUEVA EVIDENCIA DE ALTERACION
REOLOGICA EN B TALASEMIA MENOR.
Péraz' 5; Milani', A; Acosta’, | | Pratti', A ; Rasia®, R
'Cédledra de Hematologia. Fac.de Cs. Biog. UNR.Rosanio. “Instifu-
to de Fisica Rosario. CONICET.
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Los parametros reoldgicos lales como deformabilidad erltrocitaria
(&), modulo eldstico (), y viscosidad de superficie (n) de un grupo
de portadores talasemicos (Th) {° (n=8}, y fi+ (n=7) fueron compa-
rados con los de un grupo control (G} (n=15) y con anemias
ferriprivas (AF) (n=3) de similar marfalogia eritrocitaria.Estos
pardmetros fueron delerminados aplicando el matodo difractomeé-
trico (ektaciiométrico) utilizando un enitrodeférmetro con el que se
establecen dos curvas: una por aplicacidn Instantdnea de la len-
sign de corte y otra por anulacidn instanldnea de la misma. Con
dichas curvas se obtuvieron para los pacientes Th los siguientes
resultados: 8=0,65+-0,02; u= 6,644/-216x10-3dina/cm y n=3.224/
-0.66x10-4dina.seg/em, los cuales difirieron significativamenta dal
grupo C (p<0,001) excepto en h. Se observaron anomalias signifi-
cativas en la curva de recuperacion viscoeldstica eritrocitaria en los
pacienta Th, no asi en &l grupo control o en las anemias ferriprivas
de similar morfologia. El posible mecanismo de esta conducta
reclogica se explicaria por una reduccion de la carga superficial.
Esta observacion lleva a la conclusion de qua la forma de la curva
de recuperacion viscoelastica eritrocitaria, ajustada por el coefician-
te i puede ser considarado coma un marcador recldgico de laTh
[ manor independiente de su alteracidn gendlica de base.

ANTICUERPO MONOCLONAL ANTI-CD20

(RITUXAN) EN EL TRATAMIENTO DE LA ANEMIA P 2083

HEMOLITICA AUTOINMUNE (AHAI) REFRACTARIA.
Garuycﬁ.. Dupont J., Fernandez J., Riveros D, Cacchiona R.
CEMI

Introduccion: La AHAI requiere, en muchos casos, la administra-
cion prolongada de Inmunosupresores, sobre todo cuando estd aso-
clada a sindromes linfoproliferatives (SLP). El Rituxan causa in vivo
destruccién selectiva de linfocitos B y supresidn en la produccidn
de anticuerpos. Pacientes (pts): Presentamos 4 (pts) con AHAI
tratados con Rituxan entre diciembre de 1998 y octubre de 2002,
Tres pts tenian SLP: 2 linfomas foliculares (1 pt Grado |, 1 pt Gra-
do Il REAL) v un pt, leucemia linfética crnica B (LLC-B), estadio
Il de Rai. El cuarto pt tenia una AHAI idiopdtica de 10 afics de evo-
lucién con varias recaidas; la Gitima, resistente a corticoides, Tres
pts eran mujeres y 1 pt vardn, con edades entre 43 y B1 afios con
una media de 83 anos. Todos los casos presentaban anticuerpos
lgG calientes. Los 2 pts con linfoma habian recibido CHOP y pos-
teriormenta fludarabina en combinacidn (FID). Un pacients tenia 18
afios de evolucion v eslaba esplenectomizadeo. La pt con LLG-B
tenia 8 afios de evolucidn de su SLE y habia recibido clorambucila
y fludarabina combinada con ciclofosfamida. La dosis de Rituxan
fue de 375 mg/m2 ¢/7d por 4 semanas. Resultados: Todos los pa-
cientes tuvigran remisidn completa de la AHAI dentro del mes. Min-
gun pacients presentd toxicidad relacionada a la infusién.Un pt
recayé y fallecid por su linforna a los dos afios, sin recaida de la
AHAIL El resto de los pts con SLP estédn en remisidn da la enfer-
medad de base y la AHAI a B+ y 42+ mases post- tratamiento. La
AHAI idiopdtica parmanece en remision a los 24 meses . El Rituxan
€& un agente activo y bien tolerado en el tratamiento de las AHAI
secundarias a SLP e idiopdticas refractarias a estersides, otras
drogas y esplenectomia, Ademds, el Rituxan podria prolongar las
remisiones clinicas de los SLP de bass.

SINDROME HEMOFAGOCITICO (SHF) EN
PACIENTE CON ANEMIA HEMOLITICA
AUTOINMUNE (AHAI) ESPLENECTOMIZADO.
Moran W, Albarracin F, Beltramino P, Rojas F, Binaghi A, Calahonra
R, Tapia K.

Hospital de Clinicas “José da San Martin®, Capital Federal

P 284

Objetivo: Presentacion de una pacients con manifestacionas cli-
nicas, de laboratorio y en aspirade de médula dsea (PAMO) de un
SHF reactivo, sospechadn de sepsis:esludios virolagicos,
bactericldgicas, micoldgicos y parasiloldgizas (-).

Materiales y métodos:Mujer de 67 afios con diagndstico en 02/
2002 de AHALEl estudio inmunchematoldgico mostra un
autoanticuerpo 1gG y aloanticuerpo:anti-s,anti-jkb:Hb3,8g/d|
Reticulocitos (reti) 12%. LDH 1001 U/ L. BT 5,4 mg%. (BD 1.2).
Haptoglobina <5 mg/dl. Hormonas tircideas normales. Colagena-
grama (-). TAC térax, abdomen y palvis: leve esplenomegalia,no
adenopatias. PAMO:celular, hiperplasia serie eritroide con hierro
presente.Requirid allas dosis de corticoides para mantenar una Hb
aceptable.Se agrega ciclofosfamida (100 mg/dia) ciclos cada 15
dias,sin respuesta, por lo que se esplenectomiza (09/04/03), pre-
via inmunizacién activa.La Anatomia Patoldgica dal bazo: conges-
lién de la pulpa roja. 30 dias después se reinterna con fiebro, dis-
nea, infiltrado pulmonar, citopenia (linfopenia severa, = de 40
linfocitos/mm3), reti 0,3%, LDH 3803 WL, trigliceridos 593, ferritina
>1059. La PAMO mostré imagenes de hemofagocitosis, La BMQ:
histiccitos reactivos, con hemolagocitosis.Evoluciona con falla
mulliorganica, ingresd a UTI y fallecid.

Comentarios:El SHF asociado (a enfermedades autoinmunas & i
fecciosas) ha sido descripto en la literatura, con variable respu

la a los tratamiento disponibles y en solo un tercio se logra de

trar &l agente desencadenante.Nuestra paciente tenia el terr
predisponente:1)desorden inmunolégica de base 2)inmunosupresic
prolongada y 3)esplenectomia,como para desarrollar un proceso
infeccioso severo,a pesar de na haber podido demostrar el agents
infecciosn.
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ez S., Fynn A., Armendariz H., Schultenberg V., ESTRUCTURALES DIAGNOSTICADAS ENTRE

A, Cuello F, Formisano S., Fernandez R., Martinez M., Alba
. Farrare E.
=al de nifios SML La Plata. Scio de Hematolegia

Dbjetivo: ravision de pacientes.

Material y métodos: se presentan 11 pts con anemia de Fanconi,
Edad media 8,3a (r 3m-12a), Varones 9/11.Alleraciones
toldgicas presentes en lodos los casos. Media de GB:3x108L
W 1.9-12.8).Hb:7g/dl (r 5.3-18.3). VCM:100M (r 94-106).
ustas:7Gx109L. Las biopsias de médula osea informaron:
aolasia o hipo plasia medular. El DEB resulté positivo en 10/10 pts.
Malormaciones fisicas caracteristicas de este sindro me se encon-
aron en A/11 pls.calleraciones del pulgar 3pis, manchas calé con
“=che 4 pls, ectopia renal 1pt, cardiopatia congénita 2pis, retraso
==l crecimianto 4pls, hipogonadismo 1pt.alteraciones dseas 4 pls,
Siper pigmentacion 1pl. Tres de los 11 pls (27%) sin estigma lisico
sompalible con Fanconi.se detectaron por 1a reali zacion del test
DEB como parta del estudio de un fallo medular. El tratamiento de
@leccidn fue la realizacidn de un TMO alogénico en aquallos que
contaban con donante fliar histocompatible (4pls). La lerapia altar
=afiva fue oximelolona an 2 ples. Evolucion @ 7/11 estdn vivos: 4
post TMO alogénico, 1pte estd recibien do oximetolona, 2 ples es-
wmbies en conirol sin tlo espe cilico. Fallecieron 4/11 pls: 3 por
memarragia cerebral,1 por cardiopatia congénita.

Conclusiones: Se debe pensar en AF en los ptas que consultan
zor hipoplasia medular lengan o no malior maciones congénitas,
£l TMO a5 una opcidn tera péutica segura con la que S8 pueden
ootenar AC hematologicas prolongadas.

ABRIL 1978Y JUNIO 2003.

Iparraguirre, B., Erramouspe, B., Chiappe, G., Pennasi, S.
Laboratorio de Palologia Eritrocitica, Servicio de Hemalologia,
Hospital Francds, Bugnos Airas.

Sobra 7637 esludios de hemoglobina (Hb) realizados en nuesiro
Laboratorio entre abril 1978 y junio 2003 diagnosticamos 417 pa-
clentes portadores de Hbs anormales: 328 helerccigotas (He) (323
de cadena [i y 3 de cadena «), 18 homocigotas (Ho), 1 doble He
para Hbs anormales (S/C) y 72 doble He para lalasemia (tal) y Hb
anormal {82 con P tal y 10 con « tal). Nueve pacientes fusron He
para Hbs inestables: A / Buenos Aires () 85 (F1) Phe—Ser) y A/
Estambul ([ 82 (FB) His—Gin). Otra Hb ineslable, una Hb rapida y
una Hb con aumento de la afinidad por el 02 fueron enviadas re-
clentemente al extranjero para estudio molecular y secuencia de
aminodcidos. Cinco pacientes presentaron bandas anormales pero
no fue posible caraclerizarlos por no concurrencla posterior al la-
boratorio. Métodos: recuento globular con contador automatico (Cell
Dyn 3500 Abbott), morfologia de eritrocitos, reticulocitos, electra-
foresis de Hb en acetato de celulosa a pH alcaling y en gel de
agarosa a pH 6.0, Hb A2 por elucion, Hb Fetal por desnaluralizacién
alcalina, pruebas de ineslabilidad con isopropanol y calor, cuerpas
de Heinz por incubacidn con azul brilanta de crasil, electroloresis
en acelato de celulosa con urea-[} mercaptoetancl para separar
cadenas c« y f, ferritina (MEIA) y falciformidad. Con estas lecnicas
pudimos diagnosticar las variantes de Hb mas comunes (S-C - D
- E) He, Ho y doble He. El estudio de ambos padres es indispen-
sable cuando se trata de dobles He para f o « tal y una Hb anor-
mal,

EMIAS HEMOLITICAS POR DEFECTO DE P 287
MEMBRANA.

Sellu Torres, A; Eandi Ebarle, S; Sciuccati, G; Bonduel, M; Diaz, L.
Hospital de Pediatria Dr. J. P Garrahan, Buenos Aires.

Las alleraciones cuali / cuantitativas de los componentes de la
==mbrana eritrocilaria ocasionan anemias de severidad variable.
Desde agosto 1988 a mayo 2003, se evaluaron 111 pacientes (p),
=2 mujeres, 52 varones) mediana de edad 5.3 afos (rango 0.1-31)
La procedencia de los p fue: Ciudad de Bs. As. 15%, Provincia de
Ss As, 56%, otras provincias 27%: palsas limitrofes 2%. Los moli-
wo= de consulla fusron: anemia B1%, esplenomegalia 3%, iclericia
% litiasis vesicular 2%, consejo terapéutico 11%. 1 p asintomalico
#.= detectado en al curso de un estudio familiar para descartar
ssmoglobinopatia. El estudio incluyd al grupo familiar detectando-
%2 55 lias con 1 individuo afectado y 56 fiias con mas da 1. Diag-
mosticos: Eslerocilosis (ES) 102 p. ES+lerropenia 1 p, ES+))
mizzemia 1 p, ES+HDBS 1 p, eliptocitosis (EL) 3 p, EL+[i talasemia
1 o, EL+ HbS 1 p, Piropoiguilocitosis 1 p. La herencia fue: autosd-
mca dominanta 60 p, autosdmica recesiva 2 p, mulacion espontsa-
=2a vs autosdmica recesiva 34 p, indeterminada 15 p. 17 p pre-
==ntaron anamia leve, 58 p anemia moderada, 36 p anemia grave,
12 de ellos con requerimiento transtusional al diagnostico. 58.5% p
==zarrollaran crisis hemoliticas y 11% crisis aplasticas. 32 % fue-
=on esplenectomizados y 17% colecistectomizados. En todos los p
espleneclomizados hubo recuperacion hemaldgica completa, no
segistrandose muertes posleriores. 2 p con anlecedentes
sanslusionales previos al ingreso presentaron serolofias reactivas
sara Enfarmedad de Chagas y hepalilis C respectivamente. Si bien
&= caraclensticas de la poblacidn son similares a las reportadas
sorotros grupos, se destaca la importancia de realizar un estudio
mematoldgico completo para delectar olras patologias asociadas y
Sendar un adecuado consejo genatico,

TALASEMIA MINOR: ANALISIS RETROSPECTIVO | p 288
DE SUS CARACTERISTICAS AL DIAGNOSTICO Y

DURANTE LA EVOLUCION EN UNA POBLACION PEDIATRICA.
Donato H., Schvartzman G., Rapetti MC.

Poficlinico Bancario, Hospilal del Nifio da San Justo, Hospital San
Juan de Dios. Buanos Aires.

Sa revisaron los datos de los Gltimos 340 nifios (168 mujeres y 174
varones) con diagnéstico de Talasemia Minor (TM). El mativo de
consulta fue anemia (45,3%), antecedants familiar (AF) de Talasemia
(45,0%:) o ambos (9,79:). En el interrogatorio inicial se detectd al-
gun familiar con TM en el 76% de casos; de ellos, el 75.7%
comespondia a un familiar directo (madre, padre y/o hermanao). El
motivo de consulta en este grupo con AF fue anemia (23%), AF
(64,8%) o ambos (12,2%). Cuando uno de los padres ara portador,
su pargja habia sido estudiada solo en 68/195 casos (34,9%).
Habian recibide hiemo pravio &l 35,3% de los pacientes (77,3% en
&l grupo sin antecedenta vs 22,1% en ol grupo AF; p < 0,001). La
edad a la consulta inicial fue de 81,9 + 54,6 meses, y al diagnasti-
co B3.5 = 54.4 meses, sin diferencia entre los grupos con o sin AR
Laboratorio al diagndstico: HbAZ2 5,0 + 1,2%; HbF elevada en 36/
204 casos (12,2%):Hb 11,1 £ 1,0 g/dl, Hio 35,1 £ 3,1%; VCM 61.4
+ 4.5 1% Reticulocitos 2,0 = 1,3%. Realizaron consultas posterio-
res (durante 1 a 193 meses) 230 pacientes (87,6%). La varfacidn
en los niveles de Hb durante la evolucion fue de 0,27 = 1,01 g/dl, y
de Hio de 0,7 = 2,8%. El estudio familiar establecio coma transmi-
sores a la madre en 55,1%, el padre en 44,5% y ambos en 0,3%
de los casos.

Conclusiones: Los aspecios mas llamativos fueron: A) S bien la
mitad consulld por anemia, el AF estuvo presente en el 76%; B) El
23% de los que tenian AF consultaron solo por anemia, sin men-
cionar el antecedents; C) La edad de diagnostico fue similar, exis-
tigra o no el AF; D) Sclamente en el 35% de los casos con proge-
nitor conocido se habia estudiado a su pareja. Estos dalos pare-
cen indicar la falta de concientizacion existents en la poblacidn acer-
ca de las graves consecuencias que esta palologia puede acarrear.
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SINDROME DE MC LEOD: DIAGNOSTICO EN EDAD| P 289
PEDIATRICA Y ESTUDIO DEL GRUPO FAMILIAR.

Donato H, Martarelll O, Montero V, Rapetti MC, Fernandez D.
Htal. San Juan da Dios, Sanalorio La Florida. Buenos Aires.

El Sindrome de Mc Leod forma parte, junto con otras patologias
{abatalipoproteinemia, corea-atetosis, etc) de un grupo de enferme-
dades caractarizadas por la presencia en sangre periférica de
acantocitos. Presentamos dos hermanaos con esta rara patologia.
CASO INDICE: varén, 12 afios, consulta por el hallazgo de
acantocitos en un hemograma por control de rutina. El estudio
muestra Hio 44%, Hb 15,1 g/dL, Reticulocitos 1%, Leucocitos 8,1
% 1091, Plaguetas 210 x 109/L; Hepatograma normal (Bilirubina
total/directa 0.9/0.4 mg/dL); Colesterol normal. En el estudio fami-
liar, su HERMAND, de 11 afos, presenta hemograma nornmal con
acantocitos aislados. Ambos hermanos presentan examen fisico
normal. Los hemogramas de los padres son normales. El estudio
inmunohematolégico revela: Madre: Kell Negativo; Padre: Kell Po-
sitivo; Caso indica: Exprasion Kell deprimida (+/-)w, Hermano:, Ex-
presion Kell deprimida (+/-)w. Prugbas de Coombs directa @ indi-
recta negativas en todos los miembros.

Dos proteinas, codificadas por diferentes genes, se han asociado
con los antigenos del sistema Kell, uno autosdmice asignado al
cromosoma 7, que da origen a la proteina K, y otro ligado al
cromosoma X, localizado en &l brazo corto Xp21, que codilica una
proteina gue porta el antigeno Kx (ISBT019), que parece Ser un
precursar del antigeno Kell. El sindrome de Mc Leod se caracteri-
Za porque los eritrocitos, que carecen del antigeno Kx, tienan una
expresidn deprimida del sistema Kell, scbravida acortada con per-
meabilidad al agua disminuida, y acantocilos en sangre periférica.
Los pacientas puaden presentar trastornos neuromusculares pro-
gresivos en edad adulta (corea-atetosis, cardiopatia, etc). A veces
so asocia a Enfermedad Granulomatosa Cranica.

En este caso los hermanos ne presentan aleclacion evidente de
ofros drganos y es notable la diferencia fenctipica obsarvada enfra
ambes en sangre periférica,

MEIFIFDL'I_'.'IIGI'A ERITROCITARIA EN ANEMIA
FERROQPENICA (AF)

Aixald M', Canalgjo K', Repetto M2, Ligsuy 5°
'Hematoldgicas - A, N. de Medizina, "UBA - Bs, As.

Objetivo: Helacionar alleraciones moroldgicas (AM) de los eritrecitos
con la gravedad de la AR Antecedentes: én AF hay alteracidn de la
hemoglobinogénesis, dande como resullade microcitosizs (m) e
hipocramia (H). Hay diferentes esladios de deliciencia de hierro (Fe) y
gxisle uno con acortamiento de la vida del entrocito consecuencia de
eslrés oxidalivo (EQ). Poblacidn: 81 pacientes con AF manifiesia.
Metodologia: Hemograma (Cell Dyn 1700). Fe y colestercl (C)
(eclorimatria), Ferritina (Fer) (EIE), GEPDH, GPX, calalasa (CAT), 300,
GSH [cindlica). Resultados: m 81/81, H 81/81, AM: eliptocitosis GS/81.
acamocitosis (Ac) 33/81, Targe! Cell (TC) 14/81, Punteads hasdfile (PB)
11/81, esquistociios 6/81, excentrocitos, dacriocitos 3/81, eslerocilos,
anilles de Cabol, cuerpos de Howell Jolly 1/81. 7/81 pacientes presen:
laron sélo my H. No hay relacion entre AM y ADE, Fe, Fer

Moriologia Hb {gidL) VCM {IL) Retic (x108/L)
Total pacicnles 9,54 = 0.04 (925 + 7.07 50,66 £ 34.47
Pac. of PB BE3I 1. 64.05 = 6.06 64,54 £ 36.20
Pac. cfAc 8.23 = 1.68 B6.61 « 7.61 48,76 £ 33.76
Pac. /TG B.56 = 1.49 83.05 £ 7.21 70.20 + 40.09
Pac. ¢/edlo mH 983 £ 1.76 THAT £ 817 33.56 + 14.60

Marcadores periféricos EQ (media, U): (total, PB, Ac, TC, m/ H): GPX:
(1.74, 1,58, 1.61,1.07, 2.18); 30D (1,48, 1.43, 1.58, 1.24, 2.15); CAT (1.34,
1.36, 1.47, 1.37, 2.15); GSH (27.10, 13.14, 22.31, 15.53, 27.10);, GEPDH
(18.45, 18,58, 15.33, 23.05, 15.38), C (187.9, 179.5, 186.0, 160.43, 196.4)
Conclusionas: 1- Pacientes que presantan AM tienen < Ho, VOM (-se-
veridad anemia), GPX, SO0, CAT, GSH, C y > Aet, GEPDH que aguelios
con sdlo m, H. 2- Pacienles con TC (célula con = deformabilidad) pre-
senlan, globalmente, mayores cambios de lo referido en 1. 3- Buena
corelacidn entre gravedad de anemia, marcadores de EO y proporcion
de caélulas morfologicamente anormales. 4- Pacientas con sdlo m, H ra-
presenian AF manifiesta con << dano oxidalivo (= gravedad),

HEMOGLOBINA LEPORE: CARACTERIZACION Y

] ; P 291
METODOS DIAGNOSTICOS EN EL LABORATORIO

HEMATOLOGICO.

Erramouspe, B., Pennesi, S., Chiappe, G., Iparraguirre, B.
Laboratorio de Fatologia Eritrocitica, Servicio de Hemalologia,
Hospital Francés, Buanos Alres.

La hemoglobina (Hb) Lepora contiene cadanas hibridas &-f por
delecidn de 7.4 Kb en el cluster de genes de globina no «. La ca-
dena hibrida &-f tiene bajo nivel de sintesis v produce el fenotipo
de [} talasemia (tal) heterocigota con anemia hipocrémica microcitica
leve, Hb A2 vy Fetal normales y 6-15 % de Hb Lepore. La variante
Lepore Boston-Washington (6 87 Gin / [ IVS-1I-8) es la mds fre-
cuente en paises del centra v este del Mediterrdneo. Da mayo 1887
a junio 2003 realizamos 2739 estudios de Hbs encontrando 22
heterocigotas (He) para Hb Lepore pertenecientes a 13 familias: 11
originarias del sur de Italia, 1 del Libano y 1 de Siria. Todos los
pacientes {edad 5-68 afos) presentaron fenotipo de b talasemia He:
Hb 10.7-13.4 g/dl, VCM 61-68 fl, reticulocitos 1.8-2.5 %, Hb A2 2.0-
2.3 %, Hb F 0.5-1.4 %, ferritina 18-105 ng/ml y prueba de
falciformidad negativa. La electroforesis en acetato de celulosa y
gel de agarosa a pH alcaling mostrd una banda en posicidn de Hb
5. La mortologia de los hematies moslrd anisocilosis, hipocromia,
microcilosis, ovalocilos, punteado basdfilo y policromatofilia leve.
Con estos criterios clinico-hematoldgicos es factible realizar con
elevado margen de seguridad el diagndstico de He para Hb Lepore,
que, por la procedencia gecgrafica, deben perlenacer en su mayo-
na a la variante Lepore Boston-Washingten. Los homocigotas y
doble He para Lepore / [} tal presentan fenotipo de tal mayor o in-
fermedsa.

ESPLENECTOMIA (ES) EN ANEMIAS HEMOLITICAS| P 292
CONGENITAS Y ADQUIRIDAS (AHCA) EN

PEDIATRIA: EXPERIENCIA DE 20 ANOS EN DOS
INSTITUCIONES

Basack N, Schwalb G, Maro A, Moran L, Guillen J, Freigeira D,
Avarsa L, Pannesi 5, Kohan R, Graciela E, Veber S, Lavergne M,
Feldman L, Drelichman G.

Hospital de Nifios “Ricardo Gutiérrez" y “P da Elizalde",Bs As,
UNICEN, Tandil, Argentina.

Objetivo: Evaluar los resultados y las complicacionas de la ES
en AHCA Material y método: Desde12/1982 a 12/2002 =e reali-
zaron 80 ES en AHCA: Esferocitosis hereditaria (EH): 75 (93.8%)
adad x a la ES:7.3 a; Anemias Hemoliticas Autoinmunes (AHA): 3
(3.7%) edad x a la ES: 5.4 a y Anemias Enzimaticas (AE):2 (2.5%)
edad x a ES 3.4 a. Todos los pac fueron vacunados previo a la ES
y recibieron ATB profildcticos. Cirugia: cielo abierto: 74 pac (92.5%),
via Laparoscopica: 6 pac (7.5%).Edad a la ES: =5 afos: 70 pac
(B7.5%),4-5an05:9 (11.2%) ¥ = 1%1(1.2%). Resultados: (x de se-
guimiento 142.5 meses)

Pac: X Hb ¥retish NTrans Martal RC /RP
(n) pre/post  prefpost  pre/pos post Post
EH : T.5M13 13.771.8 80.5/0 0 7510
(75) {100%)
AH: T74/122 11.2/13 27/0 1 2/0
{3 (33.3%) (66.6%)
AE: 74M02 T4/28 19/0 0 02

(2) (100%)
Tatal 1 Trr2
(80) (1.2%) 98.2/2.5%

Discusidn: La ES fue un procedimiento eficaz para nifios con
AHCA: RC:77 pac (96.2%), AP: 2 pac (2.5%). A excepclén de un
pac que fallecid de sepsis ( < 1 a a la ES), no hubo complicacio-
nes infecciosas. En EH el 100% logré AC normalizandoe la Hb v los
reficulocitos, con 0% de mortalidad,
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ENFERMEDAD CELIACA HIERRO Y TRANSFERRINA EN PEDIATRIA.

Rafia P: Rafa R. Pannasi 5, Basack N, Schwalb G, Moran L, Osta V, Freigeiro D,
Neuguén Aversa L, Ayuso C, Drelichman G,

presentar anemia sideropénica de muchos afios de evolucidn con
respucsta negativa a los tratamientos con Fe, arribdndose finaimen-
| 18 al diagnadstico de Enfermedad Celiaca. Se descartaron todas las
causas secundarias de deficit de hierro.
La aplicacion en todos los casos del TEST DE TOLERANCIA AL
HIERRO nos permitid sospechar ¢ diagndstico corroborada luego
par las prughas da Anticuerpos Antigliadina y Antiendomisio y en
un caso por biopsia intestinal,
En &l tast, descripto por Jasinsky vy Roth en 1954, el paclente reci-
be una dosis oral de un compuesto inorgdnico de Fe, constantando
el subsecuente aumento en la sideremia, lo que ocurra habitual-
mente en las anemias ferropénicas esenciales y posthemorragicas
siendo negative en las anemias secundarias a procesos infaccio-
s0%, tumoralas, renales o de enfermedades sislémicas o, Como en
nueslro caso, en trastornos de absorcion.
Pese a su practicidad y economia os de limitada aplicacion y en
nuestra practica lo utilizamos rutinariamente proporcionanda 800 mg

previo ¥ 2 horas post ingesta .

Aumenlos de mas del 120% en la muestra poslerior s& cbservan
en la carencia de Fe esencial o posthemorragia. Un aumento leve
o menor al 50% refleja un trastorno de la absorcidn o anemia se-
cundaria.

Alento su practicidad, economia y facilidad de interpretacion, se
propone la utilizacion del TEST DE TCLERANCIA AL HIERRO, en
forma rulinaria en el estudio de las anemias sideropénicas refrac-
tarias.

Se presentan tres pacientes de 16, 33 v 67 afios que consultan por

de Sulfato Ferroso al paciente en ayunas, con un dosaja de hierro

Div Hemato-COncologfa, Laboratorio Ceniral, Hospital da Nifios A,
Gutierraz" ,Bs As, Argantina.

La detarminacion de la capacidad Iotal de lijacion de hierro (TIBC)
es ulil para la valoragion de los depdsitos de higrro corporal. El
indice de saturacion de la transterrina (I1S) refleja la cantidad de
hierro unida a 1a transferrina sérica (TF) y la desviacion del 15 dal
valar normal pueda indicar patologia tanto por deficiencia como por
sobrecarga de hierro. Existen métodos automatizados que miden
directamente la concentracidn de TE. Para estimar el TIBC a partir
de la TF se utiliza un factor de conversion que depende de la masa
malecular de fa TF y del nimero de sitios de unicn del hierro a la
maldcula. Objetivo: comparar los resullados de TIBC vs TF en pa-
clanles pediatricos para estimar el factor de conversidn de TF a
TIEC vy evaluar la influencia sobre dicho factor de distintas patolo-
gias que afectan al metabolismo del higrro. Mat, y Métodos: 169
pacientes , edad: 6 m -16 a (85 varones-04 mujeras): anamia
ferropénica n:64, sobrecarga de higrro n:10; anemia enfermedad
crénica n:34 y normales n:81. En fodos se realizd examen
hematologico, farremia, TIBC, IS, TF y ferrilina sérica. El TIBC se
midid manualmente por colorimetria y la TF por inmunoturbidimetria
.La ecuacién se estimd por método de cuadrados minimos con IC
85%. Resuliados: La detarminacion de los parametros de la cur-
va de regresion muaestran una fuerte corralacion lineal entre TIBC
y TF: TIBC (pg/dl)=0.875. TF + 98.56 ; R2=0.76. El factor d& con-
version promedio de TF a TIBC hallado fue de 1.23. Conclusidn:
En promedio, &l TIBC en pacientes pedidtricos es un 23% superior
a la TF y dicha relacion es independiente de las enfermedades pre-
viamenie evaluadas. De iodas maneras, cada laboratorio dependien-
do de |la melodologia de estudio, deberia calcular su propio factor
de conversion a parlir de la medicidn de TF.

ERITROPOYESIS y ERITROPOYETINA EN LA P 295
HIPOXIA CRONICA.

Roque Marta, Sandoval Marisa, Giambelluca Miriam, Galli Christian,
Aggio Mario.

Macional del Sur. mroque@criba.edu.ar

Imtroduccion. La regulacidn de la Eritropayetina (Epo) es comple-
B Interviene el sensor de 02 (HFI-o) v otros efectores. La hipdte-
&5 de que HFI-a es inducible por hipoxia y por Fe, sugiere otro
eontrol de la eritropoyesis en la hipoxia cronica o policitemia sa-
amdaria. Objetivo: Estudiar la relacion entre Epo ¥ el grado de
erremia en residentes estables a 3800 m de altitud (Bolivia) con y
s=in kerropenia. Materiales y Métodos. Criterio de inclusidn. Hom-
bwes (H) vy mujeras (M): a-Sanos (5) (n=53) [Hb 168£8.78 o/L;Fe
13,724,000 pmoliL (M);22+6,07pmoliL. (H)]; b-Ferraprivos (F) (n=18)
b 148+10,04g/L;Fa 8,5+1,79 pmol/L]. Farritina :<12pg/L (M) y
>20pg/L (H). Método: Epo vy RsT por ELISA. Resultados. El valor
medio de AsT en ferroprivos (30,8=10,68 nmol/L) fus mayor que en
sanos (22,3+8,19 nmol/L). La relacién de RsT, EPO y Hb se eslu-
ofié por andlisis de regresion simpla. La respuesta de Epo a Hb se
smmlun con la recla de prediccion LnAsT= 8,53-0,043Hb. El indice
OPLnEpo) en S (2,752 ,49) v en F (1,480 31) mostrd dependen-
«im para Hb »160g/L. La ralacidon RsT/Epo sa evalug con la curva
e prediccion LnRsT=1,737+0,456. AsT se distribuyo fuera de la
mcta predictiva de referencia. El indice O/ (LnRsT) aumentd cuan-
dimal LnEpo fue mayor a 2. Conclusiones. La hiperplasia eritroide

MLeiRsT) para Hbs>160g/L caracterizd a la poblacién de altura. La
mmcion de O/P(LnAsT) en funcion de Epo sugiere otros faclores
¥ a Epo regularian la eritropoyesis en la hipoxia crénica

Fsiologia Humana. Biclogia, Bloquimica y Farmacia.Universidad

o confirmd por el indice O/P(LnEpo) v el RsT. La variacidn de OF
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GUALEGUAY, ENTRE RIOS

Dra.Casali C, Or. Casali J

Conswltorio de Hematologla Sur Centro Médico, Gualeguay Entre
Hios.

Sa analizaron 230 pacientes que censullaron por anemia entre mayo
2000 y mayo 2003 con una edad promedio de 46 afos (0-82anfos)
¥ =& obluvieron las siguientes conclusiones. El 78 % fueron muje-
res y el 21% hombres. Las anemias microciticas abarcaron el 70%
del total y dentro de ellas &l 7% fue por ferropenia v el 13%
talazemias menores; dentro de las ferropenicas ¢ 40% fue por
pérdidas digestivas, el 22,4% por pérdidas genitourinarias,
parasitosis 9,4%, enf.celiaca 1,4%, carenclal 1.5%, anorexia 6,5%,
ambarazo 3%, no volvieron 13,4% v permanecen en estudio un
2,2%, Las anemias normociticas normocramicas fueron un 245 del
total dentro de las cuales un 30% fue por enfermedad hematoldgica
(Linfomas, Mielomas,Mielodisplasias,Leucemias, Anemia
Aplastica,Sme Hemolagocitico,etc), el 12% fue por Hipotiroidismao,
el 11% por hemaorragia aguda, el 5% por embarazo, 5% de causa
nefroldgica y el 2% por enfarmedad reumatolagica. El resto quedd
sin definir. Dentro de ias anemias macrociticas el 40% fueron
megaloblésticas por deficiencia de vitamina B12 y/o acido falico, el
20% hemolitizas, gl 26% por alcoholisma y un pacienta con Sma.de
Diamond-Blackfan; el resto no volvia a la consulta.

Si bien la principal causa de anemias fueron las pérdidas digesti-
vas, llama la atencidn la incidencia de parasitosis, de enfermedad
hematolégica y de talasemia menor,




