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\VVaron de 61 anos

Antecedentes personales:

e HTA, DL

e ELA de reciente diagndstico (1 mes antes de su visita
a Urgencias)

e Sindrome ansioso-depresivo reactivo a cuadro
previo

CASO CLINICO

e Astenia
e Pérdida ponderal de 5kg en el ultimo mes
e Fiebre y sudoracion nocturna




ABORDAJE EN SERVICIO DE URGENCIAS

Exploracion fisica Pruebas complementarias
Masa axilar de 10x5cm Analitica de sangre
Adenopatias submandibulares * Pancitopenia
ACP y palpacién abdominal anodinas e Elevacion de enzimas de citdlisis
ECG anodino

Radiografia de térax sin hallazgos de interés



HEMOGRAMA
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HEMATOLOGIA: FROTIS
DE SANGRE PERIFERICA

* No blastos

* 4% de células de habito linfoide con talla
intermedia y nucleo de cromatina
intermedia




° o
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Varon de mediana edad
con AP de FRCV y ELA

Sintomas B

Masa axilar




Ingreso por sospecha de
sindrome
linfoproliferativo



Prueba de imagen
(TC = PET-TC)

Adenopatias agrupadas en
conglomerados infra 'y
supradiafragmaticos, estando el de
mayor tamano (36 mm de eje
corto) localizando en la region
subpectoral y axilar izquierda
(figura 1), asi como
esplenomegalia de 19 cm




HEMOGRAMA Muestra: éangre total anticoagulada con EDTA
SERIE ROJA Hematies Impedancia(DXHE00) 232 10E6/uL
H EMOGLOBI NA Espectrofotometria 6.9 g{dL
Hematocrito 204 %
V.C.M. 88.1 fL
H.C M. 296 pg
C.H.C.M. 33.6 g/dL
AD.E. 16.8 %
SERIE PLAQUETAR PLAQUETAS Impedancia(DXH800) 35 10E3/uL
V.P.M. 10.8 fL
AD.P. 179 %
Plaquetocrito 0.037 %
SERIE BLANCA LEUCOCITOS ANl o/ 1.20 10E3/uL
ESTUDIO DE HEMOSTASIA PLASMATICA
TIEMPO DE PROTROMBINA * 15.5 seg.
Meétodo: Coagulométrico
I.LN.R. * 14
CONTROL TIEMPO DE PROTROMBINA 11
APTT. 334 seg.
Meétodo: Coagulométrico
CONTROL AP.T.T. 31
RATIO AP.T.T 1.11
FIBRINOGENO * 139 mg/dL
Meétodo: Coagulométrico
FIBRINOGENO VON CLAUSS * 96 mg/dL
DIMERO D o 1772 ng/ml

Analitica

Hiperferritinemia (6800)

Hipertransaminasemia
B12 elevada,

* Beta-2-microglobulina
elevada

* Progresion de la
pancitopenia

* Coagulopatia



SINDROME

HEMOFAGOCITICO

Table II. Diagnostic criteria for HLH

Diagnosis of HLH is based on the presence of 5 or more of the following:
» Fever
¢ Splenomegaly
» Cytopenias (affecting 2 of 3 lineages in the peripheral blood)
Hemoglobin <90 g/L (<100 g/L in infants aged <4 weeks)
Platelets <100 x 10°/L
Neutrophils <1.0 x 10°/L
» Hypertriglyceridemia and/or hypofibrinogenemia
Fasting triglycerides >3.0 mmol/L
Fibrinogen <1.5 g/L
+ Hemophagocytosis in bone marrow, spleen, or lymph nodes
« Low or absent NK-cell activity
¢ Ferritin >500 ug/L
 5IL-2R >2400 U/mL

si-2R, soluble IL-2 receptor.
Adapted from the Histiocyte Saciety HLH-2004 protocol.”
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Malignancy-
associated
(Mal-HLH)

chemotherapy
Malignancy-
triggerred
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CS (+AHVIG) CS (+/1V1G)
(disease Ftoposide
adapted) ("pre-phase”)

chemotherapy
(disease adapted)
1

disease adapted
1t consolidation
auto/alloSCT

\4

Reported salvage options (r/r HLH)
Alemtuzumab / DEP / Ruxolitinib/
----’ Emapalumab / CHOPike + etoposid
Plasma exchange / cytokine adsorptig
If splenomedgaly: Splenectomy

\/

AlloSCT




CORTICOIDES Y BIOPSIA

DEMORA DE INICIO DE CORTICOIDES 3
DIAS POR REALIZACION DE BIOPSIA

LINFOMA B DIFUSO DE CELULAS
GRANDES, RICO EN CELULAS T. ESTADIO
IV-B ES




dY LA ELA?

Enfermedad de primera y segunda
motoneurona

Forma de presentacion mas frecuente:

Debilidad asimétrica de extremidades

20% Debut de enfermedad bulbar:
Disartria y Disfagia

No afectacion sensitiva

Pico de incidencia 70 — 80 anos

Agrafia, disartria, diploplia y
nistagmo

Hipopalestesia bilateral hasta rodillas
Mala respuesta a Riluzol

61 anos



e Puede asociarse a tumor hematoldégico y de érgano
solido

 Alta prevalencia: Hasta el 15% dependiendo del
tipo de tumor

 @Gran variabilidad

S |/N D RO I\/I E * SNC (Encefalitis, Mielitis, Enfermedad de

Motoneurona...)

NEUROLOGICO e
PARANEOPLASICO euromuscular (MG, Eaton-Lambert,

Dermatomiositis...)

* Presencia de anticuerpos contra antigenos
endogenos, sobreexpresados por el tumor

* Tratamiento con inmunosupresores y manejo del
tumor. Respuesta variable




Y LA ELA?

* Debemos sospechar enfermedad paraneoplasica si:
* Presentacion atipica
 Edad <30 0> 80

* E| diagnodstico se confirma

* Proceso oncologico concomitante

* Presencia de anticuerpos onconeuronales
* La buena respuesta a inmunoterapia




EVOLUCION

e Anticuerpos onconeuronales negativos
en Suero (LCR pendiente)



DISCUSION

Demora inicio Corticoides contra realizacion
biopsia, a concretar en guias clinicas

Pronostico de sindrome paraneoplasico
(segun positividad de anticuerpos).
Respuesta a corticoides

Enfermedad ELA-like con marcadores
onconeuronales sin enfermedad oncolodgica
subyacente ¢ Enfermedad paraneoplasica?

Rentabilidad de despistaje con estudio de
autoanticuerpos onconeuronales en
enfermedad de motoneurona de
presentacion atipica
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