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La infiltracion ocular diferente del sarcoma mieloide en
la leucemia no linfoblastica aguda (LNLA) es un hallazgo
inusual.

Se revisa el caso de una nifia de 9 meses de edad con
LNLA M5 e infiltracién del sistema nervioso central (SNC),
que presento6 afectacion de la cimara anterior del ojo in-
tratratamiento, coincidiendo con la remisiéon completa
del SNC.

Se trat6 con esteroides topicos, quimioterapia sistémica
y radioterapia ocular bilateral (dosis total de 1.000 cGy)
con buena respuesta, aunque falleci6é a los 2 meses al no
conseguirse la remisién hematolégica de su enferme-
dad.

Cualquier manifestacion ocular en nifios con leucemia
debe ser evaluada y tratada de forma precoz. La radiotera-
pia tiene un papel importante en el tratamiento de la in-
filtracion de la camara anterior del ojo.

La infiltracion ocular junto a la medular y del SNC es un
signo de mal prondstico en nifios afectados de leucemia.

Palabras clave:

Leucemia no linfobldstica aguda. Leucemia mieloide
aguda. Infiltracion de la cdmara anterior del ojo. Niiios.
Tratamiento.

OCULAR INFILTRATION IN THE ANTERIOR
CHAMBER IN A FEMALE INFANT WITH ACUTE
NON-LYMPHOBLASTIC LEUKEMIA

Unlike myeloid sarcoma, ocular involvement is unusual
in acute non-lymphoblastic leukemia.

A 9-month-old female infant with acute non-lympho-
blastic leukemia M5 and evidence of active central nervous
system (CNS) disease showed infiltration of the anterior
chamber during therapy. At that time, the CNS disease was
in completed remission.
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She was treated with topical corticosteroids, chemothe-
rapy and bilateral ocular radiotherapy (total dose
1,000 cGy). The ocular manifestations responded well to
treatment but hematologic response was poor. The patient
died a few months later.

Any ophthalmic manifestation in children with leuke-
mia should be detected and treated early. Radiotherapy is
warranted in infiltration of the anterior chamber of the eye.

The presence of ocular, central CNS or bone marrow in-
volvement indicates poor prognosis in acute childhood
leukemia.
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INTRODUCCION

La afectacién ocular representa una importante locali-
zacion en ninos con leucemia aguda debido a la rica vas-
cularizacion de este 6rganol.

En la leucemia linfoblastica aguda (LLA) se ha descrito
infiltracion de las distintas estructuras del ojo, principal-
mente durante las recidivas de la enfermedad, siendo la
retina y la coroides las localizaciones caracteristicas?.

En el caso de la leucemia no linfoblastica aguda (LNLA)
la afectacion clasica es el sarcoma granulocitico o sarco-
ma mieloide. Este tumor puede afectar hueso y tejidos
blandos alrededor de la 6rbita. Se ha descrito con mayor
frecuencia en los subtipos M4 y M5 y asociado a la trans-
locacién 8;2134,

Se describe el caso de una nifia con leucemia mieloide
aguda M5 que present? infiltracion de la cdmara anterior
ocular intratratamiento.
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TABLA 1. Resumen de los estudios de laboratorio al diagndstico y en el curso del tratamiento: evaluacién
de la respuesta a la terapia
Hallazgos de laboratorio Respuesta a la terapia
. Medula 6sea
Hen;g/g(ll(l))b na &la;l(;l;?als) (porcentaje Inmunofenotipo SNC Otros M;:;la SNC Ojos
W de blastos)
Diagndstico 8 5,41 212 26 CD34+ CD33+ DR+
Cd11b+ CD15+ CD4+
CD13+ CKIT— +
A los 15 dias 11,8 3,76 106 13 CD14+ CD33+ CD11b+
CD15+ DR+ CD34+ + NR NR
Tras induccién 10,8 0,98 424 18 NR NR
Tras fase 1 (consolidacién) 10,9 0,45 82 19 17 % monocitos
CD14+ CD15+ CD11b+ S NR NR
Tras fase 1I (consolidacion) 10,7 0,60 311 50 15 % linea monocitica + NR NR
Tras bloque 1 (intensificacion) 11,5 1,17 327 28 15% linea monocitica —  Puncién
ocular+ NR NC
Tras bloque 2 (intensificacion +
RT ocular) 13,5 1,51 511 27 Blastos mieloides - NR NC NC
Tras 1 ciclo BFM 97 recidivas 10,4 3,72 56 > 90 - NR RC RC

BEM: protocolo Berlin-Frankfurt-Munich; LT: linfocitos totales; NR: no respuesta; RC: remision completa; RT: respuesta a la terapia; SNC: sistema nervioso central.

OBSERVACION CLINICA

Se trataba de una nifla de 9 meses de edad que un mes
antes de su ingreso en nuestro hospital present6 palidez,
decaimiento y anorexia.

En la exploracion fisica mostraba multiples adenopatias
en cadenas ganglionares cervicales, occipitales y axila-
res, asi como hepatomegalia y palidez. Los estudios de la-
boratorio revelaron que se trataba de una leucemia mie-
loide M5, segun la clasificacion French-American-British
Cooperative Working Group (FAB), con infiltracion del
sistema nervioso central (SNC).

La paciente fue incluida dentro del protocolo de trata-
miento Berlin-Frankfurt-Munich (BFM 93) para LNLA de
alto riesgo. Recibi6 tratamiento con arabinésido de cito-
sina sistémico e intratecal, etopdsido, idarrubicina, mito-
xantrona, prednisona, tioguanina, vincristina, adriamici-
na y ciclofosfamida.

Figura 1. Hipopion en camara anterior del ojo por infiltracion de
células leucémicas.
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A los 4 meses del inicio de la terapia, tras finalizar el
tratamiento de consolidacién, no se habia logrado la re-
mision completa de la enfermedad (tabla 1). En ese mo-
mento, la paciente comenzé con secrecién ocular y en-
rojecimiento del ojo derecho que se interpreto y tratd
como un cuadro de conjuntivitis aguda. Una semana mas
tarde, la madre refirié que la nifa veia mal. Se realiz6
exploracién oftalmolégica con lampara de hendidura ob-
servandose tyndall celular positivo en ambas cidmaras an-
teriores e hipopion en ojo izquierdo (fig. 1). No existia
afectacion palpebral, conjuntival ni exoftalmos. Debido a
la edad de la paciente no fue posible determinar de for-
ma objetiva la agudeza visual y no se realizaron poten-
ciales evocados visuales. Se le realizé un escaner cra-
neal, que descarto la infiltracion del nervio 6ptico y el
SNC. La puncién lumbar practicada en ese momento con-
firmo la remision completa del SNC por primera vez des-
de el diagnéstico. Se le practicé una puncion de la ca-
mara anterior que evidencié la presencia de células
malignas, inicidndose tratamiento con radioterapia ocular
bilateral (dosis total de 1.000 cGy), coadyuvante al trata-
miento quimioterdpico sistémico y topico con corticoides
y atropina en colirio. La respuesta ocular fue buena, no
observandose el efecto tyndall en ninguna cimara ni el
hipopién. En medula 6sea, por el contrario, se evidencio
una clara progresion de la enfermedad, y la paciente
falleci6 a los 2 meses del diagnéstico de la infiltracion
ocular.

DiscusiON

La infiltracién de la cidmara anterior del ojo en la leu-
cemia mieloide estd poco descrita®4. El sarcoma mieloi-
de o granulocitico es el hallazgo clsico, aunque también



Infiltracién de la cdmara anterior ocular en una paciente con leucemia no linfoblastica aguda

inusual, relacionado con la LNLA’. Produce generalmente
afectacion bilateral infiltrando hueso y/o partes blandas
con proptosis, hemorragia conjuntival, quemosis, afecta-
cién palpebral y cloromas.

Sin embargo, la infiltracién de la cdmara anterior ha
sido bien descrita en la leucemia linfobléstica, sobre todo
en las recidivas de la enfermedad. En un estudio retros-
pectivo realizado en el hospital de St. Jude, 11 nifos diag-
nosticados de LLA tuvieron recaida en la cdmara anterior
del ojo, siendo ésta la localizacién mas frecuente para di-
cho grupo de trabajo en contra de lo descrito en la bi-
bliografia’.

La camara anterior ocular constituye uno de los san-
tuarios para la leucemial. Este hecho se explica porque la
irradiacién craneal no incluye el polo anterior del ojo y
los farmacos antineopldsicos no alcanzan valores tera-
péuticos en esta localizacion.

En todas las series publicadas existe una alta correla-
cion entre la afectacion del SNC vy la infiltracion ocular®?,
Se ha sugerido que las células leucémicas podrian entrar
al ojo a través de los vasos que rodean el nervio 6ptico.
En el caso descrito, en contra de lo esperado, se alcanzé
la remision completa del SNC en el momento de la afec-
tacién ocular, si bien no se consiguié la remision hemato-
l6gica de la paciente.

La diferenciacion clinica de un “ojo rojo” puede ser
complicada, como ocurrié en nuestra paciente, la cual
fue tratada al inicio de su sintomatologia ocular como
una conjuntivitis infecciosa. Fundamentalmente el diag-
nostico diferencial del “ojo rojo” hay que establecerlo
con las conjuntivitis, las uveitis anteriores (iridociclitis), el
glaucoma agudo por cierre angular y las queratitis. En la
iridociclitis se puede producir un déficit visual y en la ex-
ploracién con lampara de hendidura se puede observar
el fenémeno tyndall debido a un exudado de proteinas,
fibrina o células flotando en la camara anterior como
consecuencia de la rotura de la barrera hematoacuosa.
Por el contrario, en la conjuntivitis no hay afectacién de
la vision y la cimara anterior es normal. Si la exudacion
en la iridociclitis es intensa se deposita en la zona infe-
rior de la cimara anterior formando el denominado hi-
popién. La paracentesis es el método mis fiable para
establecer el diagnéstico etioldgico de un hipopion®10,
No obstante, esta técnica no estd exenta de ciertos ries-
gos debidos a la anestesia, formacién de cataratas e in-
fecciones.

En cuanto al tratamiento, la irradiaciéon ocular es una
urgencia cuando hay afectacion del nervio 6ptico para
evitar la pérdida irreversible de visién'!. Cuando la parte
afectada es la cdmara anterior no existe ain un trata-
miento 6ptimo descrito. En general, se usan corticoides
topicos y quimioterapia sistémica. La radioterapia asocia-
da al tratamiento previo parece tener un papel importan-
te para erradicar la presencia de células leucémicas en el
ojo y mejorar la supervivencia libre de enfermedad. Se

considera que dosis inferiores a 1.000 cGy pueden aso-
ciarse a recurrencias®. En el caso que se describe, la
radioterapia formo parte del tratamiento con buenos re-
sultados oculares, aunque fue imposible la curacién
medular.

Las manifestaciones oftalmolégicas en pacientes con
LNLA, sobre todo del segmento uveal anterior, se aso-
cian a periodos de supervivencia cortos en un estudio
prospectivo, realizado por Kishico y William?, en el que
siguen a 63 pacientes con LLA y LNLA en recidiva de los
cuales 28 mostraron afectacion ocular. Un 96,4 % (27/28)
mueren en los 28 meses siguientes al inicio de la sinto-
matologia ocular. Cavdar et al'? describen que la super-
vivencia media en pacientes con LNLA y sarcoma mie-
loide orbitario es significativamente menor, 87 meses
frente a 28,6 meses, en aquellos sin afectacion ocular. Lo
Curto et al'® por el contrario publican datos en los que
la remisién completa en pacientes con oftalmopatia leu-
cémica aislada es de mas de 78 meses. Estos estudios
demostraron que el prondstico de la afectaciéon ocular
era malo si se asociaba con otros factores de riesgo
como la infiltracién de SNC y/o la afectacién de medula
osea.

Se concluye que cualquier manifestacion ocular en ni-
flos con leucemia debe ser valorada por oftalmélogos con
experiencia, porque el ojo es un santuario para las leu-
cemias LLA y LNLA, asi como un factor prondstico junto a
la afectacion del SNC y medular para predecir la supervi-
vencia. El tratamiento debe ser precoz y agresivo para
evitar la afectacién visual irreversible y aumentar la espe-
ranza de vida.

BIBLIOGRAFIA

1. Ninane J, Taylor D, Day S. The eye as a sanctuary in acute
lymphoblastic leukemia. Lancet 1980; 1: 452-453.

2. Kincaid MC, Green WR. Ocular and orbital involvement in leu-
kemia. Surv Ophthalmol 1983; 27: 211-232.

3. Nambu M, Shimizu K, Ito S, Ohta S. A case of juvenil myelo-
monocytic leukemia with ocular infiltration. Ann Hematol
1999; 78: 568-570.

4. Kishiko O, William G. Prognostic importance of ophthalmic
manifestations in childhood leukaemia. Br J Ophthalmol 1992;
76: 651-655.

5. Shome KD, Gupta NK, Prajapati NC, Krishnam Raju GM,
Choudhury P. Orbital granulocytic sarcomas (myeloid sarco-
mas) in acute nonlymphocytic leukemia. Cancer 1992; 70:
2298-2301.

6. Bunin N, Rivera G, Goode F, Hustu HO. Ocular relapse in the
anterior chamber in childhood acute lymphoblastic leukemia. J
Clin Oncol 1987; 5: 299-303.

7. Decker EB, Burnstine RA. Leukemic relapse presenting as
acute unilateral hypopyon in acute lymphocytic leukemia. Ann
Ophthalmol 1993; 25: 346-349.

8. Smith SW, Durke MJ, Wong KY. Hypopyon in acute lympho-
blastic leukemia. Med Pediatr Oncol 1984; 12: 258-259.

ANALES ESPAROLES DE PEDIATRIA. VOL. 55, N.° 1, 2001

71



NoOTAS CLINICAS. C. Garrido Colino et al.

72

9. Ridgeway EW, Jaffe N, Walton DS. Leukemic ophthalmopathy
in children. Cancer 1976; 38: 1744-1749.

10. Junkovic M, Masera G, Vderzo C. Recurrences of isolated leu-
kemic hypopyon in a child with acute lymphoblastic leukemia.
Cancer 1986; 57: 380-384.

11. Yigal K. Optic nerve infiltration in acute leukemia in children:
an indication for emergency optic nerve radiation therapy. Med
Pediatr Oncol 1996; 26: 101-104.

ANALES ESPAROLES DE PEDIATRIA. VOL. 55, N.° 1, 2001

12.

13.

Cavdar AO, Arcasoy A, Babacan E, Gozdasoglu S, Topuz U,
Fraumeni JF. Ocular granulocytic sarcoma (chloroma) with
acute myelomonocytic leukemia in Turkish children. Cancer
1978; 41: 1606-1609.

Lo Curto M, Zingone A, Acquaviva F, Bagnulo S, Calculli L, Cris-
tiani L et al. Leukemic infiltration of the eye: results of theraphy
in a retrospective multicentric study. Med Pediatr Oncol 1989;
17: 134-139.



