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RESUMEN

Se describen 4 casos de pacientes con leu-
cemia de céulas peludas en dos genera clones
de wuna misma familia; y se comenta el
tratamiento y la evolucién de los casos, en-
fatizando el papel de la herencia en las
leucemias. (Rev. Cost. Cien. Méd. 1993; 14 (3,
4): 57-61).

INTRODUCCION

La leucemia de células peludas (LCP) es una
variedad peculiar, entre las leucemias de células
B, caracterizada por esplenomegalia,
pancitopenia y por la presencia de células
neoplasicas Ben la sangre, la médula 6sea y en
el bazo.

El nombre de esta entidad se deriva de la
caracteristica morfolégica de la célula, que por
proyecciones citoplasmaticas, da la apariencia
de pelos. El diametro de la célula peluda varia
de 10 a 19 micras, el citoplasma es palido o
ligeramente gris, la periferia a menudo muestra
proyecciones filiformes. El nlcleo es excéntrico,
oval o indentado, con cromatina fina y puede
tener tendencia a bilobularse.

En la microscopia electronica, es mas clara la
forma irregular del citoplasma. En el 50%
de los casos, se observan cuerpos lamelares
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como estructuras cilindricas de disposicion
concéntrica. (Figuras 2, 3). la célula posee una
isoenzima de la fosfatasa &acida que es
resistente al tartrato. Con la tecnologia actual de
los anticuerpos monoclonales, se distinguen en
su superficie antigenos como los CD19, CD20,
CD22 y FMC7, y las inmunoglobulinas (Sig)
unidas a la membrana celular en combinacion
con un receptor (CD25) para interleukina 2 (IL-2)
y un antigeno monocito-especifico, Leu M5
(CD11c). Recientemente, un  anticuerpo
monoclonal nuevo, Bl y 7, se ha sefialado como
altamente especifico para esta clase de
leucemias (1, 2).

Se han descrito casos excepcionales de
leucemias de células peludas de tipo T (3, 4, 5),
variantes prolinfociticas (6) y leucemias de
células peludas de presentaciéon familiar (7, 8,
9).

El motivo de esta publicaciéon es el de informar
sobre 4 casos diagnosticados en una misma
familia costarricense.

DESCRIPCION DE LOS CASOS

El arbol genealdgico del grupo familiar se
esquematiza en la Figura 1. La propdsitus es
una mujer de 24 afios de edad, que presentd
pancitopenia y esplenomegalia grado Il a quien
se le estableci6 el diagnéstico de LCP, al
encontrar células tipicas en la sangre periférica
y en la médula 6sea, fosfatasa acida positivas
resistentes al tartrato y con presencia de
receptores de superficie de IL-2.**
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Figura 1. Genealogia de una propésitus con leucemia de células peludas
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La paciente recibié tratamiento con interferan
alfa 2b, que lo ha mantenido durante 2 afios,
obteniéndose remision completa del proceso
con normalizacion hematoldgica.
Recientemente, con el propésito de evitar el
tratamiento de mantenimiento, recibi6 2
clorodesoxiadenosina y se mantiene hema-
tolégicamente normal. A su padre, a los 45 afios
de edad, se le estableci6 el diagndstico de LCP,
tenia pancitopenia y esplenomegalia, medida en
10 cm bajo el borde costal izquierdo. La médula
6sea mostro infiltracion linfocitica y las células
linfoides de Ila sangre periférica tenian
caracteristicas, en la microscopia electronica, de
células peludas. Se le practicé esplenectomia
extrayendo un bazo que pesé 2400 g. La
recuperacion postquirdrgica fue satisfactoria. Un
afio después de operado, desarrolld6 de nuevo
citopenias y proliferacion linfoide, motivo por el
cual se le administré prednisona, anabolicos y
cloranfenicol. Se complic6 con sepsis por
Pseudomonas, que cedi6 con tratamiento
especifico. El paciente se regularizd, pero
mantenia células peludas circulantes; per-
manecié con una condicion clinica buena
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aproximadamente durante un afo; y brusca
mente desarrolld6 un cuadro de meningitis
meningocdccica que le provoco la muerte. Una
tia paterna de la propdsitus fue esple-
nectomizada con el diagnéstico de reticw
toendoteliosis leucémica (término empleado con
anterioridad para designar a la LCP), en la
Universidad de Michigan, a la edad de 30 afios.
Esta paciente esta asintomatica a su edad
actual de 64 afios.

El abuelo paterno muri6 de agranulocitosis a los
62 aflos de edad, aparentemente inducido por
tapazole. Una tia abuela fue también
esplenectomizada en Espafia con el diagnéstico
comprobado de LCP y estd en remision
hematolégica a la edad de 74 afios. Un tio
abuelo muri6 con diagnéstico de anemia
aplastica y otro tio abuelo muerto, tuvo
policitemia.

COMENTARIO

Los casos presentados sefialan la existencia de
LCP en 4 miembros de 2 generaciones
de una familia costarricense. Este es el



Fig. 2. Microscopia de luz. Célula peluda.

IO 0|

Fig. 3 Microscopia de transmision. Formas monocitoides*

* Las fotografias fueron gentilmente cedidas por el Dr. Gilberto Vargas, Jefe del Servicio de Patologia.
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cuarto informe de casos familiares reposados en
la literatura disponible.

Los casos familiares son de especial interés, ya
que hay elementos que apoyan el papel de la
herencia en las leucemias. En gemelos
idénticos, hay un grado de concordancia de
20% para leucemia, y se ha descrito el aumento
de la frecuencia de leucemia familiar de nifios
con leucemia (8). Es conocida la mayor
frecuencia de leucemias en los pacientes con
enfermedades hereditarias asociadas, tales
como sindrome de Down, la anemia de Fanconi,
el sindrome de Bloom, el sindrome de Klinefelter
y la trisomia D (10). Se ha sefialado también un
aumento de leucemias y linfomas en pacientes
con depresion de la funciéon inmune en la inmu-
nodeficiencia natural, como la agamaglobu-
linernia de Bruton, ligada al sexo, la ataxia
telangiectasica, el sindrome de WiskottAldrich y
mas recientemente en inmunosupresiones
iatrogénicas para el transplante de Organos
(11,12).

Dado el hecho de que la etiologia de la LCP es
desconocida, aunque se ha postulado como
factor causal la asociacibn con pruebas
nucleares atmosféricas (13), el encuentro con
una familia como la que se presenta, en la que
el padre y el hijo tienen LCP, en una entidad
que de por si es de frecuencia baja y no mayor
del 2% de todas las leucemias, siendo mas
importante adn, el hecho presentado de un total
de 4 miembros afectados del mismo grupo
familiar, permite proponer la hipétesis genética
de que existe algin mecanismo heredado que
causa la mayor susceptibilidad a sufrir esta
condicién. Hay informes de identidad de grupos
HLA tipos A3 y B 8, 14, en padre e hijo con LCP
(14). En la sinopsis de la literatura de Anderson
relativa a la susceptibilidad familiar al cancer, se
incluye la edad temprana de aparicién del tumor
como un hallazgo caracteristico de los tumores
hereditarios. La “propositus” de nuestra familia
tiene edad temprana, de excepcion para LCP, lo
que permite proponer que su enfermedad
maligna sea heredada de acuerdo al criterio
expresado anteriormente. No es posible, por no
disponer de otros andlisis genéticos, asegurar el
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caracter heredado del trastorno en esta familia,
pero es importante llamar la atencion con
respecto a esta posibilidad.

ABSTRACT

This paper briefly presents the most important
facts about hairy cell leukemia along with the
description of the clinical findings in four patients
suffering from this variety of leukemia. The
patients were members of two generations of the

same family. Some are included remarks on
treatment and evolution.
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