COMUNICACIONES BREVES

Masa palpebral como hallazgo de presentacion en un nino
con sindrome de Down y leucemia aguda megacarioblastica

Claudio Sandoval, mp? Adam Davis, Mp®, y Somasanduram Jaybose, mp?

Los nifios con sindrome de Down corren un mayor
riesgo de desarrollar leucemia megacarioblastica
aguda. Por esta razén, es preciso que los médicos
que atienden a los nifnos con este sindrome conoz-
can los signos caracteristicos de presentacion de
este tipo de leucemia. Describimos el caso de un
nino con sindrome de Down que presenté una masa
palpebral izquierda 1 mes antes de que se estable-
ciera el diagnostico de leucemia megacarioblastica
aguda.

Los lactantes y nifios pequefios con sindrome de
Down corren un riesgo 500 veces mayor de desarrollar
leucemia megacariobldstica agudal. Este proceso puede
originarse de novo o seguir a una fase de leucemia tran-
sitoria presente en el periodo neonatal. Las mutaciones
adquiridas dentro del ex6én 2 de GATTA-I, el gen res-
ponsable de la diferenciacién eritroide y megacariociti-
ca, sOlo se detectan en las células de la leucemia de es-
tos pacientes’. Debido a esta mayor predisposicion, es
preciso que los médicos responsables de la asistencia de
nifios con sindrome de Down conozcan el espectro clini-
co de presentacion de la leucemia megacariobldstica
aguda.

La inflamacién palpebral suele ser secundaria a la
presencia de alergias (urticaria), hipoproteinemia, infec-
ciones o traumatismos. Rara vez la inflamacién palpe-
bral puede ser la caracteristica premonitoria o la presen-
tacioén de un proceso maligno, incluida la leucemia.

Describimos el caso de un varén con sindrome de
Down que presentd una masa palpebral izquierda como
signo premonitorio de una leucemia megacariobldstica
aguda.

CASO CLiNICO

Un varén de 2 afos de edad con sindrome de Down se pre-
sentd en la consulta de su pediatra con una inflamacién del par-
pado superior izquierdo. Se le prescribieron un colirio y predni-
sona oral sin que fueran eficaces. Un mes mds tarde, el paciente
manifestaba palidez y equimosis. El nifio recibié una transfu-
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Fig. 1. Inflamacion del pdrpado izquierdo en el momento del
diagndstico de leucemia megacariobldstica aguda.

sién de sangre y se le transfiri6 a nuestro centro. La madre del
paciente indicé que habia notado una masa palpebral durante la
valoracion inicial. La historia médica previa era significativa
para la presencia de un pequeiio defecto septal ventricular mem-
branoso y un agujero oval permeable sin pruebas de insuficien-
cia cardiaca congestiva. La exploracién fisica revelé una infla-
macion en el parpado superior izquierdo y una masa firme que
media 0,5 X 1,4 cm en el parpado superior izquierdo (fig. 1). No
se identificaron lesiones cutdneas ni hepatosplenomegalia. El
hemograma completo indicé un recuento de leucocitos de 7,2 x
10%ul, una hemoglobina de 10,1 g/dl, y un recuento de plaque-
tas de 30.000/ul. La extensién de sangre periférica no reveld la
presencia de blastos. La aspiracion de la médula ésea fue com-
patible con un diagnéstico de leucemia megacarioblastica agu-
da. La citogenética de la médula 6sea demostré 47,XY,+21 en
todas las metafases examinadas. El andlisis del liquido cefalo-
rraquideo fue normal. La tomograffa computarizada cerebral,
llevada a cabo antes y después de la inyeccién intravenosa de
material de contraste, demostré un aumento homogéneo de la
atenuacioén de una lesion de masa preseptal dentro de la 6rbita
anterior y superior izquierda, con un intenso realce homogéneo
del contraste (fig. 2). No se demostraron masas ni afeccion leu-
cémica en el cerebro. Después de 1 ciclo de citarabina (6,67
mg/kg/dia) en infusién intravenosa continua durante 4 dfas,
daunorrubicina (0,67 mg/kg/dia) en infusién intravenosa conti-
nua durante 4 dfas, tioguanina (1,65 mg/kg por dosis) por via
oral para 8 dosis, y una dosis de citarabina (50 mg) mediante in-
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Fig. 2. Tomografia computarizada cerebral antes y después de la inyeccion de contraste en el momento del diagndstico de leucemia
megacariobldstica aguda (véase texto para una descripcion mds detallada).

yeccion intratecal se obtuvo la remision y la resolucién comple-
ta de la masa palpebral. El paciente ha recibido 3 tandas adicio-
nales de la quimioterapia mencionada previamente, 2 tandas de
citarabina intravenosa (100 mg/kg por dosis; 4 dosis por tanda)
y L-asparaginasa intramuscular (200 U/kg por dosis; 1 dosis por
tanda), y 3 dosis de citarabina intratecal (50 mg).

DISCUSION

La presente comunicacién de un caso amplia el espec-
tro clinico de la leucemia megacarioblastica aguda en
nifios con sindrome de Down. Una busqueda de los es-
tudios clinicos publicados en inglés no identificé ningtin
informe de caso que documentara una masa palpebral
como signo de presentacién de dicha leucemia con el
sindrome de Down.

El sistema linfatico del parpado comprende los vasos
linfaticos mediales y laterales que drenan en los gan-
glios submandibulares y preauriculares, respectiva-
mente>. El parpado es una localizacién insélita de una
enfermedad linfoproliferativa de los anexos oculares*
(5,8%) o del sarcoma granulocitico® (9%). Rara vez una
masa palpebral puede ser el signo de presentacién de
una leucemia de novo o recurrente®'°, En los 5 casos
identificados de pacientes con leucemia que presentaban
una masa palpebral, 3 eran portadores de una leucemia
mieloide aguda y 2 presentaban una leucemia linfoide.
Es interesante destacar que en cada paciente con leuce-
mia mieloide también se identific6 una afeccién cuta-
nea, y en 2 pacientes los nédulos palpebrales y cutdneos
respondieron a la quimioterapia. En la presente comuni-
cacién, la masa palpebral del paciente estaba presente
antes de que se desarrollaran las manifestaciones clini-
cas francas de la insuficiencia de la médula ésea. No se
identificaron pruebas clinicas de enfermedad extrame-
dular, y la enfermedad remitié después de una tanda de
quimioterapia.
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La presente comunicacién sirve para poner sobre avi-
so a los médicos de la miriada de presentaciones de la
leucemia megacariocitica aguda asociada con el sindro-
me de Down. Si después de un tratamiento apropiado no
se obtiene el resultado clinico deseado, debe descartarse
la sospecha diagnéstica inicial de los procesos benignos
habituales.
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