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Resumen

Los sindromes mielodisplasicos (SMD) son un grupo
heterogéneo de trastornos clonales hematopoyéticos
que, en la edad pediéatrica, ocurren frecuentemente
asociados a trastornos genéticos predisponentes. Son
enfermedades raras en la edad pediatrica y presentan
caracteristicas clinicas y biolégicas distintivas con
respecto a esta enfermedad en otros grupos etarios.
La forma de presentacién mas frecuente de los SMD
en la edad pediatrica es la citopenia refractaria.

El tratamiento dependera de la gravedad de las
citopenias y de las alteraciones genéticas. El Unico
tratamiento curativo es el trasplante de progenitores
hematopoyéticos y es el tratamiento de eleccién

Abstract

Myelodysplastic syndromes (MDS) are a
heterogeneous group of clonal hematopoietic
disorders, which in the pediatric age frequently
occur in association with genetic predisposition
disorders. MDS are rare in the pedi-atric age

and present distinctive clinical and biological
characteristics compared with this disease

in other age groups.

The most common presentation of MDS in children
is refractory cytopenia. Treatment of childhood
MDS depends on the severity of the cytopenias and
genetic abnormalities. The only curative treatment
is hemato-poietic stem cell transplantation, which

de los pacientes de alto riesgo.

is the treatment of choice for high-risk patients.
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Introduccion

Los sindromes mielodisplasicos son un
grupo heterogéneo de trastornos clona-
les hematopoyéticos con predisposicion
variable a evolucionar a leucemia aguda
mieloblastica.

os sindromes mielodispldsicos
L (SMD) son un conjunto de tras-

tornos clonales de las células pro-
genitoras hematopoyéticas, caracteriza-
dos por la presencia de hematopoyesis
ineficaz (lo que condiciona citopenias
periféricas) y alteraciones morfoldgicas
celulares (dishemopoyesis)().

Este grupo de desérdenes hematopo-
yéticos son una entidad tipica de perso-
nas de edad avanzada, con una mediana
de presentacién en adultos de 70 afios@),
a diferencia de la edad pedidtrica, donde
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presentan una baja frecuencia y se con-
sideran una enfermedad rara.

Los SMD pedidtricos presentan
caracteristicas diferentes a los de la
edad adulta y su diagndstico involucra
un escenario diferente, tanto a nivel pro-
néstico como terapéutico®.

ELSMD en la edad pedidtrica puede
ocurrir de novo sin una aparente causa
subyacente, ser secundario a otros facto-
res (como la exposicién previa a agentes
citotéxicos) o desarrollarse en asociacién
a sindromes de fallo medular congéni-
tos 0 adquiridos. Ademds, los nifios con
SMD tienen un riesgo aumentado de
progresion a leucemia mieloide aguda
(LMA)®.

Es importante destacar que, el
hallazgo de citopenias y/o rasgos dis-
plésicos, tanto en el hemograma como
en medula 6sea (MO), no son sinéni-

mos de SMD; por lo que la sospecha
de SMD requiere siempre poner en
marcha estudios especificos, tanto en
sangre periférica como en MO, que
permitan excluir la existencia de otras
enfermedades que presentan algunas
caracteristicas comunes.

En esta revision, resumiremos breve-
mente los aspectos particulares del SMD
pedidtrico desde el diagndstico hasta las
opciones de tratamiento actuales.

Epidemiologia

El SMD es una patologia muy comin en
adultos mayores de 70 afos, pero muy
infrecuente en nifos, constituye menos
del 5% de todas las hemopatias malignas.

Los SMD en la poblacién pedid-

trica representan el 4% de la patolo-
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gia hemato-oncoldgica. Su incidencia
anual es de 1 a 4 casos por millén, con
una distribucién similar en Europa y
EE.UU.45).

La edad media en el momento del
diagnéstico suele ser entre 7 y 8 afios,
aunque la enfermedad se puede diag-
nosticar en todas las edades. Ambos
sexos se ven igualmente afectados(©).

Etiopatogenia

Los SMD son enfermedades clonales que
surgen en una célula progenitora hemato-
poyética independientemente de su estirpe,
pudiendo afectar a la serie eritroide, mie-
loide o megacariocitica, causando altera-
ciones en la maduracion normal de estas
células.

Varios factores exégenos se han
relacionado con el origen de los SMD,
entre ellos, la exposicién previa a
agentes toxicos y farmacos citostati-
cos, incluyendo agentes alquilantes e
inhibidores de la topoisomerasa, usados
como: quimioterdpicos, tratamiento
previo con radioterapia, ciertos anti-
biéticos (p. €j., cotrimoxazol), algunos
inmunosupresores y los factores esti-
mulantes de eritropoyesis, granuloci-
tos o andlogos de trombopoyetina().
Ademds, como hemos mencionado
antes, en la infancia presenta ciertas
peculiaridades y, tipicamente, se asocia
a ciertos trastornos genéticos predispo-
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Tabla I. Clasificacion de sindromes y trastornos pediatricos predisponentes

al desarrollo de sindromes mielodisplasicos (SMD)

Tipo de trastorno

Enfermedad/Sindrome

Sindromes de fallo medular - Anemia de Fanconi

congénito (SFMC)

- Sindrome de Kostmann

- Anemia de Blackfan-Diamond

- Sindrome de Shwachman-Diamond

- Trombocitopenia amegacariocitica congénita

- Trastornos biolégicos de los telémeros

Alteraciones germinales y
desordenes plaguetarios
preexistentes

Neoplasias mieloides con mutacién germinal en:
- RUNX1, ANKRD6 o ETV6

Neoplasias mieloides con
mutacién germinal y otras
disfunciones organicas

nentes y enfermedades hematolégicas
congénitas (Tabla I).
Aproximadamente, el 50% de los
nifios con SMD tienen un trastorno
constitucional conocido. Muchos otros,
también, son portadores de alteraciones
genéticas no conocidas previamente y
que les confieren un riesgo mayor de
desarrollar este tipo de enfermedad ().
Comparado con los SMD en adul-
tos, €l conocimiento de las alteraciones
genéticas somdticas en la poblacién
pedidtrica es aun limitado. Estudios
recientes han descrito que genes tipi-
camente afectados en el SMD del adulto
como: TET2, TP53, DNMT3A4y

Tabla Il. Diferencias entre el sindrome mielodisplasico del adulto y pediatrico

Nifios Adultos
Incidencias por millén 1-4 >40
Asociaciéon a SFMC y >30% <5%
sindromes predisponentes
Forma de presentacion: <1% 25%

anemia refractaria con
sideroblastos en anillo

Estudio de médula 6sea

MO hipocelular, en la

MO hipercelular

mayoria de los casos

Alteraciones cromosémicas
y moleculares

-7/79- 25-30% 10%
-5/5q- 1% 20%
Objetivo terapéutico Curativo Paliativo, en la mayoria

de los casos

SFMC: sindromes de fallo medular congénito; MO: médula dsea.

- Neoplasias mieloides con mutacién germinal
en GATAZ

- SMD con mutacién germinal en SAMD9/SAMDYL

SF3B1, no estin relacionados con la
patogenia del SMD pediatrico®). Igual-
mente, la alteracion citogenética tipica
del SMD del adulto, 1a delecién del 5q,
no es frecuente en nifios® (Tabla II).

Dentro de las aberraciones citogené-
ticas relacionadas con los SMD pedii-
tricos, la m4s frecuente es la monosomia
del cromosoma 7, con una frecuencia
del 30%19. Otros genes relacionados
descritos son: SE7T'BP? y los oncogenes
ASXLI, RUNXIy RAS, siendo en
ellos las principales alteraciones somdti-
cas encontradas en pacientes pedidtricos
con SMD®,

También, se han identificado muta-
ciones en linea germinal en el gen
GATA2, que representan el 15% de
los SMID primarios avanzados (SMD
con exceso de blastos, SMD-EB)(11,12),
Actualmente, se ha incrementado la evi-
dencia que apoya que las variantes de la
linea germinal en diferentes factores de
transcripcion como: GATA2, RUNXI,
ETV6 o CEBPA, estin relacionados
con SMD familiar(10),

Diagnéstico y clasificacion

El hallazgo de citopenias y rasgos mielodis-
plasicos, tanto en el hemograma como en
medula 6sea, no son sinénimos de SMD. En
todos los casos, deben excluirse las causas
de citopenias y displasias transitorias.

El hallazgo de citopenias asociadas a
disminucién de la celularidad de 1a MO,
es una combinacién que puede ser cau-
sada por muchos trastornos diferentes;
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Tabla Ill. Diagnéstico diferencial de los sindromes mielodisplasicos (SMD)

Trastornos no
hematolégicos

Infecciones (CMV, VEB, herpes virus, parvovirus, varicela,
VIH, leishmaniasis visceral)

- Deficiencia de vitamina B12 y/o folatos

Trastornos metabdlicos: deficiencia de mevalonato quinasa
Enfermedades reumatolégicas
Deleciones mitocondriales: sindrome de Pearson

Trastornos

Sindromes de fallo medular congénito (SFMC)

hematolégicos - Aplasia medular adquirida
- Sindrome mielodisplasico (SMD)

Hemoglobinuria paroxistica nocturna (HPN)
Fase hipoplasica de leucemia linfobléastica aguda (LLA)
Linfohistiocitosis hemofagocitica

- Trastornos linfoproliferativos autoinmunes

por lo tanto, es importante un adecuado
diagndstico diferencial para llegar a un
juicio clinico correcto (Tabla III).

El diagnéstico de los SMD requiere
siempre poner en marcha una serie de
estudios especificos llevados a cabo por
un hematélogo pediitrico, que permita
excluir la existencia de otras enferme-
dades que presentan algunas caracte-
risticas comunes y que incluya, tanto
estudios en sangre periférica como en
médula dsea. Los estudios realizados

ante sospecha de SMD se describen en
la tabla IV.

Es imprescindible tener presente que
mielodisplasia no es sinénimo de SMD.
Al no disponer de un dato patognomo-
nico de SMD en todos los casos, se debe
excluir toda causa de citopenia y displa-
sia transitoria.

En cuanto a la clasificacién de los
SMD, existe cierta controversia, ya que
las clasificaciones generales dirigidas a
adultos no se ajustan a las caracteristi-

Tabla IV. Evaluacion diagnéstica en paciente con sospecha de sindrome

mielodisplasico (SMD)

Historia clinica Sangre periférica

Médula ésea

Anamnesis y - Hemograma con reticulocitos Aspirado y biopsia

exploracion fisica: - Revision de frotis y citomorfolégico de médula 6sea con

- Despistaje de - Determinacion de Hb fetal estudio morfolégico
alteraciones - Estudio bioquimico con funcién de citometria y

constitucionales,

hepatica, renal, acido Urico, vitamina

citogenético

antecedentes B12, acido félico y perfil de hierro
de exposicién a - Determinacion de eritropoyetina
téxicos, procesos - Serologias viricas: hepatitis A, By C,
infecciosos, VIH, herpes virus (CMV, VHS, VEB,
antecedentes VWVZ) y parvovirus B19

familiares de - Fragilidad cromosémica

hemopatias - Longitud de telémeros

- Estudios de secuenciaciéon masiva
para descartar otros sindromes
congénitos asociados a SMD

Tabla VI. Clasificacion de la OMS adaptada para sindrome mielodisplasico (SMD)

pediatrico(14)

Sindrome mielodisplasico

Tabla V. Clasificacion general

de los sindromes mielodisplasicos
(SMD) de la OMS 20165

SMD con displasia de un linaje
celular

SMD con displasia multilinaje

SMD con sideroblastos en anillo:
- Con displasia de un linaje o
multilinaje

SMD con delecién del 5q aislada

SMD con exceso de blastos

SMD inclasificable

cas del paciente pedidtrico(3). En el afio
2008,1a OMS publicé una clasificacién
recomendada para el paciente pedid-
trico, que es la mds utilizada en nuestro
medio(14, Posteriormente, en el afio
2016, se ha publicado una actualizacién
de la clasificacién general, reflejada en la
tabla V(15), que no introduce cambios a
la subclasificacion pedidtrica (Tabla VI).

Presentacion clinica
y tratamiento

En general, las manifestaciones clini-
cas vienen condicionadas por el grado de
citopenias que presente el paciente y las
series celulares afectadas. En ocasiones,
son hallazgos incidentales en controles
analiticos realizados por otras causas. El
trasplante de progenitores hematopoyé-
ticos (TPH) es la tnica opcién curativa
para estos pacientes.

Citopenia refractaria
de la infancia (CRI)

CRI es el subtipo de SMD mis fre-
cuente en nifios y adolescentes, repre-
sentando la mitad de los casos; esta enti-
dad como su nombre indica, no suele
presentarse en adultos. Afecta a ambos
sexos por igual. La sintomatologia serd
la derivada de sus citopenias, pero hasta
un 20% de los enfermos estin asintomd-
ticos al diagnéstico®. Estos pacientes
suelen debutar con trombocitopenia
y/o neutropenia, pudiendo asociar

Citopenia refractaria de la
infancia (CRI)

<2% de blastos en sangre periféricay <5%
en médula 6sea

también anemia, aunque con menos
frecuencia®?). La citopenia refractaria
se define por: citopenias persistentes con
<5% de blastos en MO, <2% de blastos
en sangre periférica (SP) y la presencia
de rasgos displdsicos, mds frecuente-
mente observados en las linea eritroide

SMD avanzado con exceso
de blastos (SMD-EB)

Presencia en sangre periférica de 2%
-19% de blastos y / 0 5-19% en médula 6sea

SMD con exceso de blastos
en transformacion (SMD-EB-t)

Presencia de 20-29% de blastos en sangre
periférica 'y / o médula 6sea
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y megacariocitica. El estudio de MO
suele mostrar celularidad disminuida en
un 80% de los pacientes(®.

Es importante destacar que los
SFMC y la aplasia medular adqui-
rida pueden presentar caracteristicas
similares y, a veces, indistinguibles de
CRI, por lo que las muestras deben ser
valoradas por un hematélogo experto y
correlacionadas con otras alteraciones
encontradas en los pacientes.

El cariotipo es el factor pronds-
tico mds importante de la progresién
del SMD a leucemia mieloblistica
(LMA). Las anomalias citogenéticas
estin presentes en aproximadamente
un 30% de los pacientes con CRI y la
alteracién mds frecuente encontrada es
la monosomia del cromosoma 7. Estos
pacientes tienen mayores probabilidades
de progresién a SMD avanzado o LMA
que aquellos nifios que tienen cariotipos
normales u otras alteraciones®).

El tratamiento del CRI dependeré de
la gravedad de las citopenias, requeri-
mientos transfusionales, la presencia de
infecciones de repeticién y de la existen-
cia de un donante HLA idéntico para
realizacién de TPH.

ElTPH es la unica opcién curativa y
es el tratamiento de eleccién en pacientes
con CRI que presentan alteraciones gené-
ticas, como la monosomia del cromosoma
7 o cariotipos complejos, dado que se aso-
cian a un mayor riesgo de progresién a

SMD avanzado o LMA (Fig. 1).

Todas las alteraciones citogenéticas
a excepcion de:
-7/7q-/ cariotipo 23 alteraciones

A4 v

Sin transfusiones
y recuento de
neutréfilos >1.000/ul

v
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SMD con exceso de blastos o SMD
avanzado: (SMD-EB)

Se caracteriza por la presencia de
entre 2 y 19% de blastos en SP o de
entre 5 y 19% de blastos en MO.

Existe otra variante en la clasifica-
cién llamada SMD-EB en transfor-
macién (SMD-EB-t), que involucra un
porcentaje de blastos de entre 20-29%
en SP o MO®. Es importante desta-
car que, el porcentaje de blastos por si
solo no es suficiente para diferenciar
cualquiera de estos subtipos de SMD
de una LMA de novo. Aspectos, como
las alteraciones citogenéticas tipicas de
cada enfermedad y la ausencia de rdpida
progresion y organomegalias, nos orien-
tardn a la existencia de un SMD.

El tratamiento de este tipo de pacien-
tes con SMD-EB, con o sin transforma-
cién, representa un reto. La Gnica terapia
curativa es el TPH. Adicionalmente, este
grupo de pacientes han sido relaciona-
dos con una gran toxicidad derivada del
tratamiento y alto riesgo de recaida. La
primera opcién para realizar un TPH
en este tipo de pacientes es el trasplante
alogénico de donante HLA idéntico, ya
sea emparentado o no. En caso de que el
paciente posea mutaciones en linea ger-
minal es importante tomar en cuenta el
estudio genético de los posibles donantes
familiares, quienes pueden ser portado-
res de las mismas mutaciones.

Actualmente, con las nuevas téc-
nicas de manipulacién del injerto de

Cariotipo:
-7/7q-/ cariotipo 23 alteraciones

Dependencia transfusional v
de hematies y/o plaguetas
o neutréfilos <1.000/pl

TPH

A\

Existencia de donante idéntico

Observacién

Locatelli, et al. Adaptado y modificado(l).

(emparentado o no)

Figura 1. Algoritmo terapéutico de citopenia refractaria de la infancia. Algoritmo propuesto por
TPH: trasplante de progenitores hematopoyéticos.

progenitores hematopoyéticos, que
disminuyen los riesgos intrinsecos de
un trasplante no idéntico, se estd con-
siderando el TPH haploidéntico como
una alternativa adecuada en pacientes
que no poseen un hermano idéntico y en
quienes la posibilidad de encontrar un
donante no emparentado representa un
retraso en el tratamiento. Cabe destacar
que el retraso en el TPH, se considera
un factor de riesgo que disminuye la
posibilidad de supervivencia.

Conclusiones

Los SMD en la infancia son enfermeda-
des infrecuentes, pero dada su gravedad,
hace que el diagnéstico de sospecha esté
siempre presente ante citopenias o displa-
sias morfoldgicas de las diferentes lineas
celulares.

Los SMD pediitricos (ver algoritmo
al final del articulo) son trastornos clo-
nales heterogéneos de la hematopo-
yesis, con caracteristicas especificas y
diferencias significativas con los SMD
de adultos.

Los sindromes de predisposicion
genética se detectan en una notable
proporcién de pacientes. EI TPH estd
indicado en todos los pacientes con
SMD-EB o SMD-EB-t, y en aquellos
con CRI y caracteristicas citogenéti-
cas de alto riesgo, neutropenia grave o
dependencia de transfusiones.

El retraso en el tratamiento es un
importante factor de riesgo que empeora
el pronéstico post-TPH. Actualmente,
gracias a las nuevas técnicas de mani-
pulacién de los injertos de progenitores
hematopoyéticos, la opcién del TPH
haploidéntico representa una opcién via-
ble cuando no existe un donante idéntico.

Funcién del pediatra
de Atencién Primaria

Ante el hallazgo de citopenia en ana-
litica rutinaria, confirmar la determi-
nacién en un nuevo control, afiadiendo
frotis de sangre periférica y completar
estudio con perfil férrico, vitamina B12
y f6lico; es importante descartar causas
secundarias (fundamentalmente, téxicas
e infecciosas). Si se comprueba la exis-
tencia de citopenia en 1 o mds lineas
celulares, sin causa justificada, derivar
a hematologia pedidtrica.
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los aspectos mds importantes de la enfermedad,
diagnéstico y tratamiento.

- Galaverna F, Ruggeri A, Locatelli F.

Myelodysplastic syndromes in children.

Curr Opin Oncol. 2018; 30: 402-8.

d0i:10.1097/CC0O.0000000000000488.
Articulo reciente en el que se hace una amplia
y magnifica revisién del estado actual del trata-
miento del sindrome mielodispldsico en el paciente
pediétrico, a su vez, actualizando revisiones an-
teriores.

- Schwartz JR, Ma ], Lamprecht T, Walsh
M, Wang S, Bryant V, et al. The genomic
landscape of pediatric myelodysplastic
syndromes. Nat Commun. 2017; 8: 1557.
doi:10.1038/541467-017-01590-5.

Interesante articulo de revisién en el que se intenta

ahondar sobre las cuestiones atin no resueltas sobre

el sindrome mielodisplésico, profundizando en la
etiologia de estos sindromes.

Caso clinico

Nifio de 10 afos que refiere aparicion de hematomas
y petequias de manera recurrente, sin antecedentes de
traumatismos importantes, durante los Gltimos 2 meses.
No ha presentado sangrado a otros niveles ni otra sinto-
matologia.

Antecedentes familiares
Antecedente de linfoma en abuela materna. Sin otros
antecedentes familiares de interés.

Antecedentes personales
Sin antecedentes médicos ni quirldrgicos importantes.
Vacunas segln calendario.

Exploracion fisica

Buen estado general. Bien hidratado, nutrido y perfundido.
Numerosos hematomas dispersos en miembros superiores e
inferiores. Petequias en regién facial. Sin adenopatias pal-
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pables. Auscultacion cardiopulmonar: normal. Abdomen:
normal. Neurolégico: normal. Exploracién ORL: normal.

Pruebas complementarias

Hemograma: leucocitos: 1.380/ul (férmula normal); neu-
trofilos: 750/ul; linfocitos: 540 /pl; monocitos: 80 /ul; eosino-
filos: 10/pl. Hemoglobina: 9,5 g/dl; hematocrito: 28%; VCM:
98,9 fL; HCM: 33,6 pg; CHCM: 34 g/dl; plaquetas: 18.000/
ul. Bioquimica basica, renal y hepatica, amilasa: normales,
proteinas totales 7,4 g/dl; ferritina: 46 ng/ml (7-140); hierro:
64 pg/dl (55-140); vitamina B12: 472 pg/ml; folato sérico:
8,6 ng/ml; coagulacién: normal. PCR: <0,5 mg/L. EAB: nor-
mal. Orina: normal.

Ecografia abdominal: sin hallazgos significativos.

Radiografia de térax: normal.

Evolucion: ante hallazgo de pancitopenia, se decide
ingreso hospitalario para completar estudio a cargo del ser-
vicio de Hematologia.


https://gesmd.es/pdfs/guias_smd/Haematologia_Guias_SMD.pdf
https://gesmd.es/pdfs/guias_smd/Haematologia_Guias_SMD.pdf
https://gesmd.es/pdfs/guias_smd/Haematologia_Guias_SMD.pdf
https://gesmd.es/pdfs/guias_smd/Haematologia_Guias_SMD.pdf
https://gesmd.es/pdfs/guias_smd/Haematologia_Guias_SMD.pdf
https://gesmd.es/pdfs/guias_smd/Haematologia_Guias_SMD.pdf

SINDROMES MIELODISPLASICOS EN PEDIATRIA

Algoritmo de sindrome mielodisplasico (SMD) pediatrico

Hallazgo de citopenias de una o mas series celulares

Confirmar citopenias e iniciar estudio de primer nivel
incluyendo: frotis sanguineo, hierro, acido félico,
vitamina B12 y serologias virales

Historia clinica y examen fisico
Enfasis en antecedentes personales y familiares

Y /

Citopenias confirmadas sin causa aparente

A

Derivar a hematologia pediatrica

A

Estudio especifico citomorfolégico y genético
en sangre periférica y médula 6sea

-7/7q-/ cariotipo >3 alteraciones -7/7q-/ cariotipo >3 alteraciones

|

Trasplante

Todas las alteraciones citogenéticas a excepcién de: Cariotipo:

Sin transfusiones y recuento
de neutréfilos > 1.000/ul

Dependencia transfusional de hematies
y/o plaquetas o neutréfilos <1.000/ul

de progenitores
hematopoyéticos (TPH)

Y Y

Observacion

Existencia de donante idéntico
(emparentado o no)

6 Cuestionario de Acreditacion
\° 4

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org
y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacidn continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
Unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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http://www.sepeap.org
http://www.pediatriaintegral.es

Cuestionario de Acreditacion

A continuacidn, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera
contestar “on line” a través de la web:
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
tnico para todo el sistema nacional de salud, deberéa contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podréan realizar los
cuestionarios de acreditacién de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

Sindromes mielodisplésicos
en Pediatria

33.

34.

35.

¢Cuiles de las siguientes manifesta-
ciones clinicas deben hacernos SOS-
PECHAR que un paciente presenta
alguna citopenia?

a. Astenia.

b. Hematomas sin traumatismo
previo.

Fiebre recurrente.

o

d. Palidez cutdnea.
e. Todas las anteriores.

Desde el punto de vista del labora-
torio, ¢cudl de estas pruebas NO es
caracteristica de los sindromes mie-
lodispldsicos?

a. Anemia.

b. 5% de blastos en sangre perifé-

rica.

c. Leucopenia.

d. 50% de blastos en sangre perifé-
rica.

e. Trombopenia.

En cuanto alos antecedentes perso-

nales, sefiale la respuesta FALSA:

a. Los pacientes diagnosticados
de neutropenia congénita severa
tienen mds riesgo de desarro-
llar sindrome mielodispldsico
(SMD).

b. La exposicién a téxicos puede
relacionarse con la aparicién de
SMD.

c. Pacientes que han padecido una
enfermedad maligna y han sido
tratados con quimioterapia tie-
nen mayor riesgo de desarrollar
SMD.

d. Los pacientes con anemia de
Fanconi presentan predisposicién
a desarrollar SMID.

e. No tener antecedentes persona-
les de enfermedad o exposicién
a téxicos, excluye la sospecha de

SMD.
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36.

37.

ww.sepeap.org.

Con relacién a las caracteristicas
e los sindromes mielodispldsicos

(SMD) en distintos grupos etarios,

sefiale la respuesta CORRECTA:

a. Las citopenias refractarias son la
forma de presentacion tipica en
nifios y adultos.

b. Los sindromes mielodispldsicos
son una enfermedad tipica de
Pediatria y con baja incidencia
en ancianos.

c. Los nifios con diagnéstico de
sindrome de fallo medular con-
génito tienen alto riesgo de desa-
rrollar SMD.

d. Tanto en pacientes pedidtricos
como en adultos es frecuente
encontrar antecedentes familia-
res positivos.

e. Los SMD con sideroblastos en
anillo es una entidad frecuente
en Pediatria.

Respecto alos subtipos de sindrome
mielodispldsico (SMD) en nifios, se-
fiale la respuesta CORRECTA:

a. El hallazgo de citopenia en una
Unica serie sanguinea excluye
SMD.

b. Las citopenias refractarias de la
infancia nunca presentan blastos
en sangre periférica.

c. Para clasificar los SMD no hace
falta estudio de médula 6sea.

d. Los pacientes con SMD con
exceso de blastos tienen alto
riesgo de transformacién en leu-
cemia mieloide aguda.

e. El porcentaje de blastos en
medula ésea, no es un factor
determinante en la clasificacién.

Caso clinico

38.

Tomando en cuenta, inicamente,
el hemograma del paciente, squé
ENTIDAD considerariamos en el
diagnéstico diferencial?

a. Aplasia medular.

b. Sindrome mielodispldsico.

39.

40.

c. Infeccién viral.
d. Leishmaniasis visceral.
e. Todas las anteriores.

¢Qué PRUEBAS complementarias

estarian indicadas, ademds de las se-

fialadas, en el caso clinico:

a. Serologias y PCR virales.

b. Aspirado y biopsia de médula
Osea.

c. Estudio citomorfoldgico de san-
gre periférica.

d. Puncién Lumbar diagnostica.

e. a,bycson correctas.

Tras los resultados de las pruebas
complementarias, se confirma el
diagnéstico de sindrome mielodis-
pldsico; tras 4 meses de evolucién,
el paciente presenta: Hb: 12g/dl;
neutré6filos: 200/pl y plaquetas:
5.000/pl, con sangrado recurrente
que requiere transfusiones cada 10
dias. El estudio dirigido a mutacio-
nes relacionadas ha sido negativo. El
paciente se encuentra en domicilio
con buen estado general y no pre-
senta otros sintomas. El TRATA-
MIENTO indicado es:

a. El paciente no presenta infec-
ciones de repeticion, por lo que
su tnico problema es la trombo-
penia que se puede resolver con
transfusiones. Observacién.

b. Estd indicado el tratamiento con
firmacos inmunosupresores.

c. La existencia de neutropenia
<1.000/pl y transfusiones fre-
cuentes, son criterios para rea-
lizar trasplante de progenitores
hematopoyéticos.

d. Existen otros tratamientos cura-
tivos antes de considerar el tras-
plante de progenitores hemato-
poyéticos.

e. Siel estudio de genes predispo-
nentes es normal, se contraindica
el trasplante de progenitores
hematopoyéticos.


http://www.sepeap.org

