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Fundamentos: La DIC es un hallazgo infrecuente en la LAM. Existe poca bibliografia que relacione am-
bas entidades. Desde 1994 se han publicado 13 casos y en 12 de ellos coexistia una monosomia del cr 7.
La clasificacion actual de la OMS reconoce la LAM con inv(3)(q21q26.2) o t(3;3)(q21;q26.2); RPN1-EVI1,
como una entidad bien definida con trombocitosis y dismegacariopoyesis, pero sin mencionar una mayor
frecuencia de afectacion del SNC ni DIC.

La mayoria de casos publicados apuntan la microinfiltracién hipofisaria como posible mecanismo etiopa-
togénico. Por otro lado, se han descrito alteraciones del cr 3 que afectan al gen que controla el factor de
transcripcion pit-1 'y que conllevan una deficiencia hipofisaria multiple. Presentamos 3 pacientes diagnos-
ticados de LAM en nuestro centro con alteraciones del cr 3 y DIC.

Pacientes y métodos:

Caso 1: LAM y DIC se diagnostican simultaneamente. La médula 6sea (MO) muestra una infiltracién del
60% por blastos de estirpe mielomonocitica (M4), dismegacariopoyesis y cariotipo con inv 3 (q21q26)
y -7. Recibe quimioterapia con ICE, mitoxantrone + ARA-C y FLAG sin respuesta. Fallece a los 7 m del
diagnéstico.

Caso 2: AREB-2 tratada con AZA con buena respuesta durante 18 meses. La clinica de DIC coincide con
la transformacién a LAM. La MO muestra una infiltracién por blastos mieloides, dismegacariopoyesis y
cariotipo con der(3) y 2p-. Recibe quimioterapia con ICE sin respuesta. Fallece a los 7 m del diagnéstico
de LAM.

Caso 3: LAM secundaria a AREB-1. La DIC se diagnostica antes de la transformacién a LAM. La MO
muestra infiltracién del 7% por blastos mieloides, dismegacariopoyesis y cariotipo con t(2;3). Recibe qui-
mioterapia con ICE con respuesta parcial, seguido de AZA en espera de donante. Posteriormente recibe
IDA-FLAG, IDICE y ARA-C sin obtener nunca RC. Fallece a los 10 m del diagnéstico de LAM.

En los 3 pacientes el test de restriccién hidrica es compatible con DIC. El resto de estudio hormonal y la
RMN hipofisaria son normales y presentan buena respuesta al tratamiento con desmopresina (DDAVP).
Resultados

® Los 3 casos presentan DIC, LAM, dismegacariopoyesis y alteracion del cr 3 (1 de ellos con -7).

® Todos responden a DDAVP y tienen una RMN hipotdlamo-hipofisaria normal, pero ninguno alcanza
laRC de la LAM y mueren en el primer afio del diagnéstico.

o La respuesta a DDAVP es independiente de la evolucién de la LAM.
Conclusiones
® Las alteraciones del cr 3 confieren quimiorresistencia y mal prondstico.

® Son necesarios estudios de tipo histolégico (necropsia) para conocer la verdadera fisiopatologia de
la DIC.

® Posible papel de las alteraciones del cr 3 en la patogenia de la DIC.

(ver tabla en pdgina siguiente)
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+mar[2]/46, XY[2]

Caso 1 Caso2 Caso 3
Sexo / Edad (afios) M/32 V/66 M/ 49
Diagnéstico inicial LAM-M4 AREB 2 AREB 1
agosto 1997 noviembre 2005 julio 2009
60% blastos 13% blastos 7% blastos
Mielograma Dismegacariopoyesis Dismegacariopoyesis Dismegacariopoyesis
Hiperplasia eritroide Hiperplasia eritroide
Citogenética m.o. 46, XX, ir;v g (421426) [12]/32’»;\,(1)(2‘; VZg-e,rge)r 3), 46, XX, 123, %g;]&q%) (14]7 4,

Biologia molecular m.o. No realizado FLT3 negat.ivo, restono | NPM, FLT3, MLL y core binding factors
realizado negativos.
Plaquetas al diagnéstico
de LAM 219 98 (en tto. AZA) 406
(x10°/L)
AZA
ICE AZA x 18 ciclos ICE
Quimioterapia Mitoxantrone + ARA-C | (julio 2008 a diciembre IDA-FLAG
FLAG 2009). IDICE
ARA-C
No No
Respuesta a quimioterapia No (Uansforg;a/cil((;)n aLAM (wansformacién a LAM 03/10)
?Emo desde fnicio SMD 4 afios y 2 meses 10 meses
Eiz;ﬁfiﬁiﬁi 7 meses 7 meses 10 meses
Poliuria-polidipsia St St St
Osmolaridad orina 66 mOsm/Kg 112 mOsm/Kg 135 mOsm/Kg
Test de restriccién hidrica Compatible con DIC Compatible con DIC Compatible con DIC
Respuesta a desmopresina Si Si Si
RMN hipofisaria Normal Normal Normal
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