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SINDROME MIELOPROLIFERATIVO TRANSITORIO EN UN NEONATO CON
SINDROME DOWN EN EL HOSPITAL REGIONAL LAMBAYEQUE.

Lilian Raquel Sanchez-Véasquez' Victor Hugo Diaz-Silva?.

RESUMEN

Las alteraciones hematolégicas son frecuentes en los pacientes con sindrome Down (SD) destacando el sindrome mieloproliferativo
transitorio (SMPT). Se presenta el caso de un neonato de 35 semanas con SD atendido en el Hospital Regional Lambayeque que
presenta ictericia, esplenomegalia y leucocitosis con blastos mieloides. EIl SMPT se reporta en recién nacidos con SD caracterizado
por la presencia de blastos mieloides en mas del 10%, hepatomegalia o esplenomegalia, lesiones vesiculo-papulares muiltiples y
la presencia del gen GATA-1 mutado. La conducta mas recomendable es la observacion clinica debido a la posibilidad de remision
espontanea en la mayoria de los casos.
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TRANSIENT MYELOPROLIFERATIVE SYNDROME IN A NEONATE WITH DOWN
SYNDROME AT THE HOSPITAL REGIONAL LAMBAYEQUE

ABSTRACT

Hematological alterations are frequent in patients with Down syndrome (DS), specially the transient myeloproliferative syndrome (TMS).
We present the case of a 35-week-old newborn with DS attended at the Hospital Regional Lambayeque who presents jaundice, spleno-
megaly and leukocytosis with myeloid blasts. The TMS is reported in neonates with DS characterized by the presence of myeloid blasts
in more than 10%, hepatomegaly or splenomegaly, multiple vesicular-papular lesions and the presence of the mutated GATA-1 gene.
The most recommendable behavior is clinical observation due to the possibility of spontaneous remission in most cases.
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INTRODUCCION

Las alteraciones hematoldgicas son frecuentes en los pacientes
con sindrome Down (SD). Los hallazgos mas comunes son
neutrofilia, trombocitopenia, poliglobulia. Sin embargo, hay
algunos cuadros importantes por su riesgo de mortalidad:
leucemia aguda y el sindrome mieloproliferativo transitorio
(SMPT). La trisomia 21 se relaciona con procesos hematoldgicos
benignos y malignos(.

El SMPT es un trastorno onco-hematoldgico que afecta a los
neonatos con SD. Se presenta entre el 5 a 30% de los casos. El
SMPT es producto de una proliferacion clonal transitoria de las
células precursoras megacariociticas o eritroblasticas del
higado fetal. Este sindrome tiene una probabilidad de
transformacion a leucemia aguda en un tercio de los casos @.
El SMPT es una condicién pre-neoplasica que se presenta en
neonatos con sindrome Down.

La presente comunicacion tiene por objetivo presentar el primer caso
de un recién nacido con caracteristicas morfoldgicas compatibles con
sindrome Down que cursa leucocitosis y blastos en sangre periférica
nacido en el Hospital Regional Lambayeque; con la finalidad de
describir la evolucion clinica y la conducta terapéutica administrada.

CASO CLiNICO

Se presenta el caso de un recién nacido producto de un embarazo
unico con controles prenatales adecuados y de una madre de
40 afos, con una edad gestacional de 35 semanas segun test
de Capurro, un peso al nacimiento de 3122 gramos y rasgos
fenotipicos compatibles con SD. Alas 24 horas de vida, se observo
ictericia leve-moderada y leve esplenomegalia; no se encontrd
lesiones muco-cutaneas ni linfadenopatias generalizadas.

Los resultados del estudio de hemograma evidenciaron leucocitosis
con presencia de blastos mieloides y trombocitosis. Se solicitaron
pruebas de bioquimica renal y hepatica revelando una hiperbilirru-
binemia indirecta (tabla 1y figura 1). Las pruebas de hormonas
tiroideas fueron normales. La ecografia abdominal completa
evidencio una leve esplenomegalia.

Tabla 01: Resultados de los analisis de laboratorio de caso de
recién nacido con sindrome Down y SMPT atendido en el Hospital
Regional Lambayeque.

Prueba / Fecha 17/06/18 19/06/18 30/6/18
Hematocrito (%) 47,3 50,7 38,7
Hemoglobina (g/dl) 15,7 16.7 13,7
Leucocitos (mm3) 36 135 33,400 18 900
Linfocitos (%) 23 21% 30
Segmentados (%) 30 26 % 38
Plaquetas (mm3) 835 000 874 000 1094 000
Blastos (%) 43 52 29

Blastos grandes, cromatina laxa. Eritroides

Lémina periférica nucleados 45% Plaquetas gigantes.

Creatinina (mg/dl) 0,58

TP (seg) 16,8

Bilirrubinas total (mg/dl) 7,98 6,16
Bilirrubina indirecta 7,18 5,46
(mg/dl)

Grupo Sanguineo O/Rh +
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El recién nacido evolucion6 favorablemente durante su hos-
pitalizacion sin evidencia de proceso infeccioso ni trastorno
metabdlico. Las evaluaciones por las especialidades mostra-
ron una cardiopatia congénita no compleja, leve retinopatia
del prematuro, ausencia de hemorragia intraventricular. Desde
la perspectiva hematolégica se planteé un sindrome mielo-
proliferativo transitorio del recién nacido con sindrome Down.

Figura 01: Extendido sanguineo inicial del caso de recién nacido
con sindrome Down y SMPT atendido en el Hospital Regional
Lambayeque.
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Se observa un extendido de sangre periférico con una leucocitosis a
predominio de precursors mieloides inmaduros con escasos blastos.

DISCUSION

El SMPT se reporta en recién nacidos con SD y se caracteriza
por la presencia de blastos mieloides en mas del 10%, hepa-
tomegalia o esplenomegalia y lesiones vesiculo-papulares en
diferentes areas del cuerpo. Ademas, el SMPT se presenta aso-
ciado a la mutacion del gen GATA-1 en aquellos con trisomia 21
23): aunque también se describe en neonatos sin la trisomia “.

Nuestro paciente tuvo criterios clinicos de SMPT. Los hallaz-
gos de fenotipo compatible con sindrome Down, la presencia
de esplenomegalia, leucocitosis moderada con blastos en mas
del 10% de aspecto mieloide y trombocitosis sugieren la pre-
sencia de este trastorno hematoldgico; a pesar de carecer de
lesiones vesiculo-papulares y de no contar con el resultado del
gen GATA-1. La favorable evolucion clinica y del recuento de
leucocitos del paciente descartan la presencia de una leucemia
aguda congénita y soportan el diagnostico SMPT ©). El cuadro
clinico-laboratorial coincide con un SMPT.

El SMPT presenta una evolucion a leucemia mieloide aguda en
un 20% aproximadamente; mientras que un 15 a 23% tienen un
riesgo de muerte. El gen GATA-1 se considera como factor de
riesgo de evolucion a leucemia aguda; mientras que la leucoci-
tosis mayor a 100 mil, prematuridad, hepatomegalia e ictericia
son factores de riesgo de muerte @. El presente caso posee
condiciones que pueden vincularse a muerte prematura; sin
embargo, la evolucion clinica es adecuada debido a que carece
de dafio hepatico o de signos que comprometan la vida ©. En tal
sentido, se recomienda la observacién del caso .

En conclusion, el presente caso tiene hallazgos compatibles
con un sindrome mieloproliferativo transitorio en un neonato
con SD y con algunos criterios de riesgo de mortalidad que no
afectan su buena condicion clinica actual; pero que obligan a
una vigilancia clinica estricta sin quimioterapia al momento.
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