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SINDROME MIELOPROLIFERATIVO 8P11 CON RAPIDA
PROGRESION A LEUCEMIA AGUDA
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Introduccién: El uso de la citogenética y las modernas técnicas de biologia molecular
permite el diagnostico de entidades con caracteristicas clinicas propias, que inciden de
manera importante en el prondstico y en la toma de decisiones terapéuticas.

Caso clinico: Presentamos el caso de un varén de 49 anos que acude por sindrome
constitucional. Exploracion fisica sin hallazgos. La analitica muestra leucocitosis de
30.1 x 10%L , hemoglobina 135 g/L y plaquetas 112 x 10%L. El frotis de sangre
periférica detecta mielemia intensa (hasta promielocitos), neutréfilos con granulacion
téxica y acumulos cromatinicos, monocitos displasicos, eosindfilos a veces
degranulados. La medula 6sea es de celularidad abundante, con displasia trilineal y
1% de blastos mieloides. La biopsia medular fue hipercelular, con abundantes
neutrdfilos y eosindfilos maduros, serie megacariocitica normal, serie roja disminuida.
El indice FAL fue 5. Con todo ello se llega al diagnostico de sindrome
mieloproliferativo cronico atipico y se inicia tratamiento con hidroxiurea,
normalizandose las cifras hematoldgicas. El estudio molecular detectd ausencia de
reordenamiento bcr/abl y el citogenético obtuvo un cariotipo 46, XY, 1(8;13)(p12;q12).
Un segundo estudio molecular puso de manifiesto la presencia de un reordenamiento
FGFR1-ZNP198, siendo finalmente diagnosticado de Sindrome mieloproliferativo
8p11. Cuatro meses después del diagndstico se detecta ascenso de los leucocitos,
apreciandose en el estudio medular 23% de blastos de estirpe monocitoide. El
paciente fue tratado con dos ciclos FLAGIDA, obteniéndose remisién completa con
EMR de 0.33%. Cinco meses tras la leucemizacion, mientras se encontraba en
tratamiento de mantenimiento y se procedia a la busqueda de un donante no
relacionado para proceder a un alotrasplante de progenitores hematopoyéticos
presentd una recaida de su enfermedad. Se administr6 un nuevo ciclo de
quimioterapia, falleciendo el paciente durante la fase de pancitopenia debido a una
sepsis por E. faecalis y A. baumannii.

Conclusion: El sindrome mieloproliferativo 8p11 se caracteriza por ser un sindrome
mieloproliferativo crénico atipico, con hiperplasia mieloide, monocitosis, eosinofilia,
ausencia de basofilia y mielodisplasia. Evoluciona a leucemia aguda o linfoma alto
grado de malignidad en 6-9 meses. La quimioterapia intensiva revierte el proceso a
fase cronica, siendo el alo-TPH el Unico tratamiento curativo. La supervivencia media
no supera los 12 meses.



