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CASO CLINICO

Paciente de 15 afios de edad que consulta por
presentar vision borrosa de 24 hs de evolucion, afe-
bril, sin otro signo ni sintoma neurolégico. El pa-
ciente tenia diagnostico de Leucemia Linfoblastica
Aguda (LLA) desde 5 meses antes, su inmunofeno-
tipo era T, y correspondia al grupo de alto riesgo,
debido a su mala respuesta a la prefase con pred-
nisona. Al momento de la consulta se encontraba
en la fase de consolidacion, recibiendo bloques de
quimioterapia (QMT) de alto riesgo, con altas dosis
de metotrexato y citarabina, alquilantes (ifosfamida
o ciclofosfamida), etopésido, L-asparaginasa, alca-
loides de la vinca y dexametasona.

Su examen fisico era normal.

Se realiz6 un fondo de ojo donde se observo
en ambos ojos papilas de limites borrosos, edema-
tosos, con tortuosidad vascular y hemorragias en
region temporal. Agudeza visual disminuida en ojo
izquierdo (evaluado con dilatacion).

Antecedentes
Nifio sano hasta el diagnostico de LLA en mayo

de 2013 (5 meses antes de la consulta actual).
Internaciones:

+  Mayo 2013: para diagnéstico de su enfermedad,
con sindrome de lisis tumoral y CID (Coagulacion
Intravascular Diseminada).

+ Agosto 2013: para colocacion de catéter implan-
table y recibir QMT (bloques de quimioterapia de
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alto riesgo, con las drogas mencionadas anterior-
mente).

+ Septiembre 2013: intercurrencia infecciosa.

* Octubre 2013: QMT (bloques de quimioterapia
de alto riesgo, con las drogas mencionadas an-
teriormente).

B ;Qué planteos diagndsticos realiza al ingreso?

1- Recaida en Sistema Nervioso Central (SNC)
de LLA: por la aparicidbn aguda de signos de com-
promiso neurol6gico objetivados en el fondo de ojo
y teniendo en cuenta que el SNC es una localizacion
que puede verse afectada en las recaidas de esta
enfermedad.

2- Pseudotumor cerebral: se sospecha este
diagnéstico por observarse lesiones que evidencian
hipertensién endocraneana en el fondo de ojo, si
bien el paciente no tenia cefalea.

3- Trombosis de senos venosos o accidente
isquémico-hemorragico: en general se presenta con
signos de foco neuroldgico (dependiendo de cual
sea el area comprometida), puede presentar hiper-
tensién endocraneana (fondo de ojo compatible) y
puede estar relacionada con la administracion de
L-Asparaginasa, agente citostatico fundamental en
el tratamiento de la LLA.

B ;Qué estudios solicitaria?
Como el primer diagnéstico a descartar es una

recaida de su enfermedad de base en el SNC, se
solicita:
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1- Angio TAC
2- PLy PAMO

Se recibe resultado normal de estos estudios,
sin células neoplasicas en el LCR ni en la médula
6sea. Se descarta, en primer término, la recaida
en SNC. El aspirado de médula 6sea no demuestra
compromiso por blastos, descartandose también la
recaida hematologica de la enfermedad. La angio
TAC descarta la presencia de cuadros de isquemia,
hemorragia o trombosis de senos venosos.

Evolucién clinica

Durante la internacion el paciente se encuentra
en buen estado general, persiste con vision borrosa,
refiriendo dolor a la movilizacién ocular. No tiene
cefalea y no se detecta ningun signo neurolégico.

Por la persistencia de la sintomatologia y nueva
evaluacion oftalmoldgica sin cambios, se planifica
realizar una nueva puncion lumbar para medir nue-
vamente la presion del LCR y confirmar o descartar
hipertension endocraneana benigna (pseudotumor
cerebral).

Y se solicita turno para angio- RMN de cerebro
y Orbita.

Al tercer dia de internacion el paciente presenta
en forma abrupta amaurosis del ojo izquierdo reali-
zandose en forma urgente la RMN donde se obser-
va engrosamiento del complejo nervio 6ptico, vaina
perioptica que tienen senal iso-hipointensa en T2
y se refuerza con contraste. Se asocia a protusion
de las cabezas de ambos nervios Opticos hacia el
vitreo. Figura 1.

Figura 1: RMN de orbita con contraste. Engrosamiento del
complejo nervio 6ptico y vaina periéptica, protusion de las
cabezas de ambos nervios Opticos hacia el vitreo.

Con estos resultados, sumado a los hallazgos
observados en el fondo de ojo, el cuadro es asu-
mido como infiltracion leucémica del nervio éptico
y se decide medicar con corticoides. El paciente
responde inicialmente, recuperando la vision prac-
ticamente en forma completa, continta recibiendo el
tratamiento quimioterapico y radioterapia de ambos
nervios épticos y del encéfalo.

Se realiza el diagnoéstico definitivo de recaida en
nervio optico de LLA, sin compromiso del SNC por
no presentar masas en el encéfalo ni células en el
LCR que demuestren el compromiso meningeo y
sin compromiso en la médula 6sea.

Pero 2 meses después presentd una recaida he-
matolédgica de la enfermedad y 2 meses mas tarde
fallecié debido a la progresion de la enfermedad.
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RECAIDA DE LLA AISLADA EN NERVIO OPTICO

La LLA es la enfermedad maligna mas frecuente en la edad pediatrica y actualmente en el mundo
y en nuestro centro el 80% de los pacientes con este diagnéstico logran curarse de esta enferme-
dad sin secuelas. La principal causa de fracaso del tratamiento es la ocurrencia de recaidas de la
enfermedad. El 80% de las recaidas corresponde a recaidas hematolégicas, pero existe un grupo
de pacientes que presenta recaidas de la LLA en diversos sitios extramedulares. Las principales
localizaciones extramedulares corresponden a testiculo y SNC (con o sin compromiso de la médula
Osea), pero pueden ocurrir en cualquier localizacion, entre ellas rifién, intestino, mama, etc. Cuando
las recaidas se presentan comprometiendo el ojo o el nervio 6ptico en el 80% de los casos se acom-
panan de compromiso del SNC, que se hace evidente a través del compromiso leptomeningeo, con
la aparicion de blastos en el LCR.

Los esquemas de quimio y radioterapia actuales que incluyen quimioterapia intratecal y altas dosis
de metotrexato y altas dosis de citarabina, son capaces de evitar que los blastos leucémicos migren
y aniden en las localizaciones extramedulares antes mencionadas, entre ellas, y especialmente en el
SNC. Sin embargo, algunos tipos de leucemias son muy agresivas y pueden, en etapas tempranas
del tratamiento, como es el caso de nuestro paciente, desarrollar el compromiso de los llamados san-
tuarios de la enfermedad, como son el SNC, el testiculo, y en nuestro caso el nervio éptico y el ojo.

Si bien este evento adverso puede ocurrir en cualquier tipo de LLA, las leucemias de inmunofenotipo
T, que inicialmente son hiperleucocitarias y que responden lentamente a la quimioterapia son el grupo
de LLA con mas riesgo de desarrollar recaidas tempranas, y a la vez, corresponden al grupo de LLA
qgue con mas frecuencia presenta compromiso extramedular tanto al momento del diagnéstico como
de la recaida. Nuestro paciente tenia todas las caracteristicas de riesgo para el desarrollo de este
tipo de recaidas, pero es importante mencionar que este tipo de eventos si bien son mas frecuentes
en este subtipo de LLA, son de todas maneras eventos infrecuentes.

Finalmente, con respecto al tratamiento y pronéstico de este tipo de recaidas, las LLA de inmu-
nofenotipo T que presentan recidivas de la enfermedad son muy dificiles de curar, y cuando la recaida
es tan precoz, mas dificil aln de controlarlas, aun con la administracion de un trasplante de células
precursoras hematopoyéticas. Los tratamientos de estas recaidas deben incluir altas dosis de quimio-
terapia y el tratamiento local de la recaida a través de la administracién de radioterapia.

En resumen, este caso demuestra que la LLA, si bien en la mayoria de los casos puede curarse,
como enfermedad sistémica puede comprometer diversos 6rganos en forma aislada, en este caso el
nervio Optico y el ojo sin compromiso concomitante del SNC ni de médula 6sea, pero con una evolucion
natural de la enfermedad, en general, que compromete la médula ésea y lleva a una evolucién fatal.
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