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Leucemia de células peludas.

Descripcién de una variante de tipo T
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Se describe el caso de un paciente del sexo masculino, de mediana edad, con pancitopenia, esplenomegalia y aumento
ganglionar moderado. En la sangre periférica se encontré el 87% de células peludas (Hairy cells). Se realiz6 el estudio
citoquimico, ultraestructural e inmunoldgico de estas células. De acuerdo con los estudios realizados se clasificé el caso

como de una variante tipo T de la leucemia por células peludas.

La procedencia de las células peludas (Hairy
cells) ha sido objeto de mudiltiples investigaciones. El
sindrome clinicopatoldgico de la leucemia de células
peludas (LCP) es relativamente constante, pero se
discute si esta leucemia es secundaria a una
proliferacién de linfocitos B o de monocitos.! Esto ha
hecho que se catalogue muy descriptivamente a la
LCP como “un sindrome bien definido producto de
una célula mal definida”.2

Muchas evidencias indican que en la mayoria de
los casos la LCP corresponde a una proliferacion
neoplasica de linfocitos B.3~8

Recientemente se han informado casos raros,
pero bien documentados, con caracteristicas
celulares de tipo T.912

En este trabajo comunicamos un caso de LCP
con receptores de membrana propias de las células
T.

Informe del caso Paciente del sexo masculino, de la
raza blanca, de 54 afos de edad, que ingresé el 27
de febrero de 1977 por

anemia. Cuatro meses antes de su ingreso comenzé
a presentar lesiones urticarinas pruriginosas, y dos
meses después equimosis. En esta oportunidad se
comprobd trombocitopenia y disminucién de la cifra
de hemoglobina, por lo que fue remitido al Instituto
de Hematologia.

En el examen fisico como datos positivos se
encontrd: palidez cutaneomucosa, esplenomegalia
de 8 cm y pequefias adenopatias de 1 a 3 cm
situadas en las regiones cervicales, axilares e
inguinales. El resto del examen fue negativo.

A su ingreso se obtuvieron los siguientes
resultados: Hb 8 g%, reticulocitos 1%, 16 000

plaquetas/mm3 y 5 000 leucocitoss/mm3 con
neutréfilos 7%, eosindfilos 1%, linfocitos 5% y
células peludas 87% (figura 1). La eri-
trosedimentacion fue de 95 mm en la primera hora.

El estudio de los hematies en la extension de
sangre periférica no revelo alteraciones importantes.

Para el medulograma se intent6 la puncion en el
esternon y en ambas crestas iliacas; no fue obtenido
material



en ninguno de estos sitios, por lo que se realizo
biopsia medular de la cresta iliaca mediante el trocar
de Vim Silver- man. El estudio histico mostr6 una in-
filtracion neoplasica de células de diferentes
tamafios con nucleos hiper- cromaticos y citoplasma
abundante, sin que se pudiese precisar su histogé-
nesis.

Ofras investigaciones realizadas incluyeron hierro
sérico, 54 ;>.g%, proteinas totales de 8,5g%, con
5,029% de albumina y 3,489% de globulinas. En la
electroforesis de proteinas se observd un aumento
de las gammaglobulinas (2,14g%) con un aspecto
policlonal. Las enzimas eritrocitarias glucosa-6-
fosfato deshidrogenasa, piruvatoquinasa, 6 fos-
fogluconico-deshidrogenasa y el glutation reducido
dieron valores normales. La actividad de las enzimas
leucocitarias 6 fosfato-gluconico-deshidrogenasa y
mieloperoxidasa estaba disminuida, mientras que la
de la glucosa-6-fosfato  deohidrogenasa vy
piruvatoquinasa se cicontrd normal. La reaccién
citoquimi-
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ca para la fosfatasa acida leucocitaria fue positiva
y no era inhibida por el tartrato. La deshidrogenasa
lactica sérica estaba ligeramente aumentada, pero
con un patrén isoenzimatlco normal. Las pruebas de
la hemostasia mostraron alteraciones interpretadas
como secundarias a la trombocitopenia. El tipaje
HLA fue 9, X: 5, W5 y el estudio citogenético mostré
una composicion cromosémica normal (46,XY). Los
exadmenes de glicemia, cardiolipina, orina, heces
fecales, transaminasa glutamicopirtvica,
transaminasa glutamicoxalacé- tica, bilirrubina,
fosfatasa alcalina sérica, bromosulftaleina, urea,
acido Urico, creatinina, filtrado glomerular, conteo de
Addis, muramidasa sérica, colesterol, lipidos totales,
urocultivos, hemocultivos, exudados nasofaringeos,
asi como los estudios radiogréficos de térax,
huesos, fractos urinario, digestivo y el
electrocardiograma, dieron resultados negativos.

De acuerdo con el cuadro clinicohematico el caso
se concluy6 como una
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leucemia de células peludas, se di6 el alta y se
sigui6 por consulta externa. Evolutivamente las
cifras de Hb se mantenian bajas y aumentaron los
requerimientos  transfuncionales.  El  estudio
eritrocinético demostré un acortamiento moderado
de la supervivencia eri- trocitaria con un aumento de
la captacion esplénica.

El 2 de agosto de 1977 se practico la
esplenectomia y cuatro dias después el paciente
fallecio en un estado de sepsis sobreaguda. No se
obtuvo autorizacién para realizar la necropsia.

El estudio histico de bazo mostré una infiltracion

por células con caracteristicas similares a las
observadas en la biopsia de médula ésea.

Estudio ultraestructural

El concentrado celular se obtuvo de sangre
periférica heparinizada. La fijacién se realizd en
glutaraldehido al 3,2% en sustancia amortiguadora
de cacodilato 0,1M (pH-7,4); la posfijacion

se hizo en tetradxido de osmio al 2% en la misma
sustancia amortiguadora; la deshidratacién se
realizd en diferentes graduaciones de etanol y la
inclusion se efectud en epon.” Las secciones
obtenidas con un LKB ultratome Ill fueron tefiidas
con uranilacetato y citrato de plomo y examinadas
en un microscopio electrénico Hitachi HS-7.

Las células observadas se distinguian
fundamentalmente por el aspecto irregular del
citoplasma, lo que se correspondia con las
alteraciones observadas en la microscopia Optica
(figura 2). Las formas nucleares predominantes eran
las ovales y las escotadas; los nucleos lobulados
eran excepcionales. El citoplasma del 20% de las
células contenia la caracteristica inclusion deno-
minada complejo ribosomico laminar (figura 3). El
numero de estas formaciones variaba de una a
cinco en cada célula. También se vieron vacuolas y
abundantes mitocondrias que ocasionalmente
presentaban ruptura de su estructura.
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Estudio inmunolégico

Las células mononucleares se obtuvieron de
sangre periférica mediante separacion en un
gradiente de Ficoll- Telebrix (Laboratoires André
Guebert, France)}* La determinaciéon de los re-
ceptores para las células T se realizd mediante la
técnica de la formacion de rosetas espontaneas con
eritrocitos de carnero (roseta E)'5; y la de las células
con receptores para complemento (C3) mediante la
formacién de rosetas con complejos de eritrocito-
anticuerpo complemento (roseta EAC).'6 El conteo
total de leucocitos y el diferencial se realizaron
simultdneamente con el propdsito de determinar el
célculo de los valores

absolutos de las células T y el de las células con
receptores (para C3).

La transformacion blastica se expresd de acuerdo
con el porcentaje de células transformadas. Cada
muestra se monté en duplicado con fitohemagluti-
nina (PHA) (Wellcome HA-15) y sin PHA.'" El
estudio de la inmunidad retardada se practico
mediante pruebas cutaneas con PPD, fricofitina y
candidina. Las inmunoglobulinas se determinaron
por medio de la  inmunoelectroforesis
semicuantitativa.

El conteo diferencial de las  células
mononucleares obtenidas mostré el 94% de células
peludas y el 6% de linfocitos. En el cuadro pueden
observarse los valores absolutos y el porcentaje
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de las rosetas E y EAC, asi como el resultado de
la transformacion blastica. Cuando se compara con
los valores normales se observa un aumento, tanto
absoluto como relativo de las células T (formadoras
de roseta E). La transformacion blastica se encontrd
dentro del rango normal de nuestro laboratorio.
Todas las pruebas cutaneas fueron negativas, lo
que plantea una disminucion de la respuesta inmune

celular secundaria. En la inmunoelectroforesis se
encontré un aumento de las inmunoglobulinas G, A
y M.

DISCUSION

En este informe describimos un paciente con las
caracteristicas habituales de la LCP: varén de
mediana edad con pancitopenia, puncién medular
sin material, esplenomegalia y aumento ganglionar
moderado.'® Las células leucémicas tenian los
elementos morfolégicos de las células peludas, tanto
en la microscopia optica como en la electrénica: en
un elevado porcentaje de ellas se encontraron uno o
mas complejos ribosomico-laminares y la fosfatasa
acida leucocitaria fue resistente a la accién del
tartrato.8.19

Sin embargo, a diferencia de las formas
corrientes de LCP el 89% de las células formaban
rosetas E y los valores de la transformacion blastica
eran normales.

Basados en estos datos se concluyé que en el
paciente se habia desarro-

SUMMARY

llado un sindrome linfoproliferativo derivado de los
linfocitos T y con las caracteristicas de una LCP.

En la literatura médica actual sélo se han
descrito, incluido nuestro paciente, cuatro casos de
LCP con receptores de membrana tipo T.9'12

En la leucemia linfoide crénica (LLC), prototipo de
proliferacion monoclonal de linfocitos B, se han
encontrado variantes T hasta en un 5% de los
enfermos.2 Algunos linfomas pueden originarse,
tanto en los linfocitos T como B2' y la leucemia
linfoblastica puede corresponder a una proliferacion
de células T, B o nulas.2223

En la forma habitual de LCP la transformacion
inducida con PHA se halla generalmente
disminuida.’”® En las variantes B de la LLC se
encuentra también depresion de la transformacién
blastica con PHA, aunque en las formas T se ha
informado normal en unos enfermos y disminuidas
en otros.?* En un caso de LPC de tipo T en que se
realizé este estudio, se observd una respuesta po-
sitiva a la estimulacion con PHA.2

Tomando estos datos en su conjunto, puede
admitirse que tanto los linfocitos B como T pueden
dar lugar a la LCP. La existencia de lasvariantes T
de este tipo peculiar de leucemia concuerda con el
espectro inmunolégico de los otros sindromes
linfoprolifera- tivos y apoya los criterios acerca de la
procedencia linfoide de esta célula leucémica de
origen tan discutido.

Hernandez, P. et al. Hairy-cells leukemia. Description of a type T variant. Rev Cub Med 19: 6, 1980.

The case of a middle-aged male patient pancitopenia, splenomegalia and mildly increased nodules is reported. 87%
of hairy cells were found in peripheral blood. A cytochemical, ultrastructural, and immunological study of these
cells was made. According to the studies made the case was classified as a type T variant of hairy-cells leukemia.

RESUME

Hernandez, P. et al. Leucémie & “tricholeucocytes" (hairy cell leukemia). Description d'une variante du type T. Rev

Cub Med 19: 6, 1980.

Les auteurs rapportent le cas d'un patient du sexe masculin, entre deux ages, avec pancytopénie, splénomégalie et

augmentaron ganglionnaire modérée, lequel a présenté
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87% de “tricholeucocytes™ (hairy cells) dans le sang périphérique.
Ces cellules ontW 1 ;.ocl.Mcue. ultra structural' «les études réalisées. le cas a été classifi¢ comme une vanante
typeT de la leucem,e & “tricholeucocytes

PE3KME

SpuaHflec, P. h ap. BejioKpoBue BOJiocaTHX mieTOK. OnHcaHHe BapnaHTa Tima T.
Rev Cub Med 191 6, 1980

B HacTOHine;i padoTe onHCHBaeTCH oiiih naiifleHT cpe®Hero BO3paf Ta ¢
naHCHToneHHefi, 3cimeHOMerajmefi h co cpeflHHM raHiymoHajD hht,:
yBejnweHHeM. B nepiiyepiiMecKofi KpoBH aToro nanueHTa oujio OOHapyTKeHO
8770B0JIOCaTHX KlieTOK (Hairy Cells ). Euro ocymeg tbjicho ujiToxnMiraecKoe,
yjrbTpacTpyKTypHoe h HMMyHOJionrgecKoe HccjieaoBaHHe sthx KlJieTOK.
CorjiacHO npoBeaéHHOMYy accjiejiOBa - hhk) cjiyqaii 6bui KjiaccHimmipoBaH Kan
ofl[HH H3 BapnaHTOB teiis- T 6eJIOKpOBHH BOJIOCaTHX KJieTOK.
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