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Caso clinico: Se describe el caso de una paciente de 47 afos, diagnosticada en
marzo de 2006 de una LLC B estadio II/B forma no mutada, ZAP 70 y CD38-, sin
alteraciones citogenéticas de mal prondstico. Recibe tratamiento con R-CHOP x 6
ciclos alcanzando muy buena respuesta parcial. Dos semanas después presenta
empeoramiento del estado general siendo diagnosticada de sindrome de Richter con
afectacién exclusivamente de MO y sangre periférica, con inmunofenotipo CD23+,
ZAP 70+ y CD38+, y deleccion en 17p.

Progresa bajo tratamiento con R-ESHAPx1, por lo que se realiza tratamiento de
rescate con bloque 1 de consolidacion para LAL-AR 2003. Se obtiene respuesta
parcial, siendo programada para alotrasplante emparentado de progenitores
hematopoyéticos de sangre periférica con régimen de acondicionamiento no
mieloablativo (fludarabina+melfalan+antiCD20). En las 12 horas previas al inicio del
acondicionamiento presenta dolor intenso en pelvis y tercio proximal de ambos
fémures, demostrandose progresion con infiltracion masiva de MO.

Se inicia tratamiento con alemtuzumab, del cual recibe un total 13 dosis de 30mg.
Progresa bajo tratamiento, decidiéndose rescate con rituximab (1000mg/m2/24 horas x
1 dia), ara-C(3g/m2/12 h x 4dias) e idarrubicina (12mg/m2/24h x 3 dias). Mala
evolucion, falleciendo dos semanas mas tarde por fracaso multiorganico.

En el diagnéstico postmorten se objetiva enfermedad medular y ganglionar masiva.
Destacar la rapidez de la trasformacién de la LLC, la afectacion inicial exclusiva
medular y de sangre periférica, junto con las caracteristicas inmunofenotipicas de las
células del LNH.

Conclusiones: De forma retrospectiva se observa la existencia al diagnoéstico, en el
aspirado medular, de un 5% de células grandes por morfologia, un 3% de células con
el inmunofenotipo descrito en la trasformacion, y un 3% de células con 17p-.
Sostenemos que el clon del LNH de alto grado ya estaba presente al diagndstico,
siendo seleccionado por su resistencia a la inmunoquimioterapia.



