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RESUMEN

ujer de 66 afios con tres dias de evolucion de

fiebre, maculas violaceas y dolor en miembros

inferiores asociado a deterioro del estado general.

Antecedente de leucemia mieloide aguda. La
biopsia de piel evidencié oclusiéon de vasos de mediano y
pequefio calibre por mielocitos atipicos. Se describen los
hallazgos clinicos e histopatolégicos con el fin de reconocer
esta rara y progresiva condicién descrita en pacientes con
sindromes mieloproliferativos.

Palabras clave: Leucostasis, leucemia mieloide cro-
nica, diagnéstico.

SUMMARY

A 66 year-old women with 3 days of fever, livedoid
purple plates and pain localized in legs, associated to
worsening of the general state. She had a previous diag-
nosis of acute myeloid leukemia. The skin biopsy showeb
vascular occlusion with atypical leukemic blast cells. In
order to recognize this rare and progressive condition, seen
in myeloproliferative diseases, the clinical presentation and
histological manifestations were described.

Key words: Leukostasis, acute myeloid leukemia,
diagnosis.
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INTRODUCCION

Se ha descrito la aparicion de zonas de isquemia acral
y livideces en pacientes con sindromes mieloproliferativos,
como en la leucemia mieloide aguda y crénica. Estos cam-
bios se pueden explicar por un proceso conocido como
leucostasis, en el cual se evidencia la oclusion de pequefios
vasos de la piel y de otros érganos por células tumorales
blasticas y ocurre con frecuencia en pacientes con niveles
mayores de 50,000/mm? de mieloblastos circulantes. Es
importante tener en cuenta que los pacientes con leucemia
mieloide aguda o croénica en crisis blastica tienen pobre
prondstico, con muerte temprana por el grave dafio pul-
monar y las complicaciones neuroldgicas.

REPORTE DE CASO

Mujer de 66 afos que ingresé por cuadro clinico de
tres dias de evolucidon consistente en fiebre, limitacion
para la marcha, dolor, calor local y aparicién de una macula
eritematosa, de bordes mal definidos, que comprometia la
regidn posterior de la pierna izquierda. Tenia diagnéstico
de leucemia mieloide aguda M3, desde hacia diez meses,
con estudio citogenético de médula 6sea que mostraba
una constitucién cromosdmica normal. Recibié tratamiento
con quimioterapia, con ultimo ciclo de consolidacién hace
siete meses; presenté adecuada respuesta al tratamiento
con remision de la enfermedad. Los controles posteriores
mostraron evolucion satisfactoria y hemogramas dentro de
limites normales.

Al examen fisico de ingreso se encuentra una paciente
en regulares condiciones generales, febril, taquicardica, con
signos de dificultad respiratoria, se observé una macula eri-
temato-edematosa de bordes irregulares, mal definidos, que
comprometia la region posterior de la pierna izquierda, que en
pocas horas se torné violacea y desarrollé vesiculas y ampo-
llas tensas hemorragicas en su superficie. (Figuras. 1, 2).

El cuadro es interpretado como fascitis necrotizante,
por lo que se inicio tratamiento con penicilina cristalina,
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Paciente con livideces en miembros inferiores y leucemia mieloide aguda

Figura 1. Livideces en miembros inferiores

Figura 2. Formacion de vesiculas y ampollas tensas por ne-
crosis epidérmica

clindamicina y cefepime. Los paraclinicos mostraron una
marcada leucocitosis: 130.000/mm?, con blastos de 95%,
segmentados de 2%, cayados de 1%, hemoglobina de 8 y
hematocrito de 25%. El deterioro general de la paciente se
hizo evidente en pocas horas y presento signos de dificultad
respiratoria, palidez y taquicardia; la paciente falleci6 a las
24 horas del ingreso por falla multiorganica.

La biopsia de piel documenté una oclusioén de la luz
de los vasos sanguineos de mediano y pequefio calibre por
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células atipicas de tipo blastico y cambios secundarios a
isquemia. (Figura 3)

Figura 3. Luz de vasos sanguineos de pequefio y mediano
calibre ocluida por células blasticas (Hematoxilina-Eosina;
magnificacion 40X)

DISCUSION

La leucemia mieloide aguda se caracteriza por un au-
mento en el nimero de células mieloides en la médula 'y un
arresto en su maduracion y como resultado una insuficiencia
hematopoyética (granulocitopenia, anemia, trombocitope-
nia) con leucocitosis o sin ella. Estos pacientes presentan
usualmente signos de fatiga, hemorragia, infecciones, y
segun la infiltracién leucémica pueden presentar hepato-
megalia, esplenomegalia, leucemia cutis, linfadenopatias,
artralgias y alteraciones en el sistema nervioso central.2:4

La isquemia cutanea acral y la aparicién de livideces
estan descritas en pacientes con sindromes mieloprolife-
rativos, como en la leucemia mieloide aguda y crénica. El
proceso de base para estos cambios, conocido como leu-
costasis, se evidencia en la histopatologia por la oclusion
de los pequefos vasos por mieloblastos, Io que ocurre con
frecuencia en pacientes con niveles mayores de 50,000/mm3
mieloblastos circulantes. Estos pacientes muestran com-
promiso cardiorrespiratorio y del sistema nervioso central
como manifestacion del mismo proceso de oclusién vascu-
lar por las células tumorales en estos sistemas.’

La hiperleucitosis, caracterizada por un recuento de
leucocitos mayor de 100.000/mm3, es mas comun en las
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leucemias agudas que en las crénicas. Su incidencia en
la leucemia mieloide aguda varia entre el 5% y el 13%. La
hiperleucocitosis desencadena leucostasis, con disfuncién
ocular, cerebrovascular o sangrado, asociado a anomalias
metabdlicas.?4 En ausencia de tratamiento, sino se alcanza
una reduccién rapida del conteo de leucocitos a través de
medicamentos citostaticos o leucoféresis, la hiperviscosidad
sanguinea causada por la cantidad elevada de leucocitos
lleva rapidamente a falla multiorganica y muerte.45:6

Los factores de riesgo para el sindrome de hiperleu-
cocitosis incluyen: paciente joven, leucemia promielocitica
aguda (LMA M3), leucemia mielomonocitica aguda (LMA
M4) y leucemia monocitica aguda (LMA M5).5

El mecanismo que origina la leucostasis no esta cla-
ramente establecido; el tamafio y la rigidez de las células
blasticas pueden ser factores desencadenantes. Sin em-
bargo, factores moleculares adicionales como la presencia
de receptores de adhesion y citoquinas secretadas por las
células blasticas, promueven su adhesién al endotelio y
regulan su migracion tisular. Las observaciones in vitro e in
vivo han mostrado la presencia de un endotelio activado por
la expresion de receptores de adhesién como: E-selectina,
P-selectina, ICAM-1y VCAM-1; ademas, la secrecion de
citoquinas por parte de las células blasticas, y la adhesion
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de las células blasticas a las células del endotelio, por la
expresion de receptores de adhesion.4
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CONCLUSION

En el presente caso clinico la paciente tenia un diag-
néstico previo de leucemia mieloide aguda M3, e ingresé con
hiperleucocitosis evidente en el hemograma. Los hallazgos
histopatoldgicos de la biopsia de piel, junto con el elevado
recuento de leucocitos en la sangre y las manifestaciones
clinicas finales de la paciente, hicieron posible inferir que el
mismo proceso de leucostasis se puede haber dado en otros
organos como esta descrito, y éste haya sido el desencade-
nante de la falla multiorganica. Se muestra un caso de una
paciente con hiperleucocitosis donde, como bien es sabido,
la hiperviscosidad celular causada por la cantidad elevada de
leucocitos lleva rapidamente a falla multiorganica y muerte.
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