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Anormalidad de Pseudo Chediak-Higashi en un caso de
Leucemia Mieloide Aguda, observado en sangre periférica

Pseudo Chediak-Higashi anomaly in a acute myeloid
leukemia case observed in peripheral blood smear

Patricia E. Jaramillo A.*

RESUMEN

La presencia de granulos tipo Pseudo Chediak-Higashi se han reportado en neoplasias mieloides, en especial en leu-
cemias mieloides agudas con maduracién y con translocacion t(8;21) (q22;q22) (RUNX1-RUNX1T1). Estos granulos
son diferentes a los cuerpos de Auer y corresponden a estructuras intracitoplasmaticas finas, grandes e irregulares.
En este reportes se presentan los hallazgos hematolégicos de una paciente con diagnéstico de leucemia mieloide agu-
da con maduracién segin los criterios de la Organizacién Mundial de la Salud. En el extendido de sangte periférica
se observaron granulos Pseudo Chediak-Higashi de aspecto cristaloide de color rosa, inicos o multiples en algunos

blastos y en mielocitos neutréfilos.

PALABRAS CLAVES

Granulos Pseudo Chediak-Higashi, leucemia micloide aguda, translocacién t(8;21)(q22;q22) (RUNXI1-RUNXI1T1),

extendido de sangre periférica.

ABSTRACT

Pseudo Chediak Higschi granules have been repor-
ted in myeloid neoplasms, especially in acute mye-
loid leukemias with maturation and with transloca-
tion t(8;21)(q22;q22) (RUNXI1T1). These granules
are different to Auer bodies and they correspond to
fine, larger and irregular intra-cytoplasmic structu-
res. Herein, hematological findings of a patient with
diagnosis of acute myeloid leukemia are presented,
in accordance with World Health Organization crite-
ria. In the peripheral blood smear, unique or multiple
Pseudo Chediak Higashi granules with a pink color
and crystalloid aspect were observed, especially in

blast cells and neutrophilic myelocites.
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Pseudo Chediak Higashi granules, acute myeloid leu-
kemia, translocation t(8;21)(q22;q22) (RUNXITT),
peripheral blood smear.

INTRODUCCION

Segun la Organizacién Mundial de la Salud (OMS)
la presencia de granulos Chediak-Higashi, se asocia
con el Sindrome de Chediak-Higashi, una enferme-
dad autosémica recesiva que se caracteriza por albi-
nismo y susceptibilidad a infecciones bacterianas;'
sin embargo, en algunas neoplasias hematoldgicas se
pueden observar granulos similares a Chediak-Hi-

gashi sin corresponder a un Sindrome de Chediak-
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Higashi, por lo que se denominan granulos Pseudo
Chediak-Higashi (CHS).

La presencia de granulos de Pseudo Chediak-
Higashi en las leucemias mieloides agudas, se han
descrito en la leucemia mieloide aguda con madu-
racién y con la translocaciéon recurrente, t(8;21)
(922;q22) (RUNX1-RUNX1T1).! En ésta leucemia,
las células inmaduras o blastos han sido descritas
morfolégicamente como tamafio mediano a grande,
con basofilia citoplasmatica y granulos grandes que
van de color rosa a purpura,”* en algunos casos se
han encontrado acompafiados de cuerpos de Auer
en la misma célula.’ Igualmente se han reportado la
presencia de granulos CHS en Leucemia Mieloide
Aguda (LMA), mielomonocitica, monocitica aguda,
promielocitica aguda, leucemia mieloide crénica y en
sindromes mielodisplasicos."*”

Analisis por microscopia electrénica han permiti-
do determinar que estos granulos pueden ocurtir por
la fusién de granulos azurédfilos, los cuales contienen
en su interior mieloperoxidasa y enzimas lisosoma-
les."” Ta valoracion del inmunofenotipo por citomettia
de flujo, ha permitido identificar la expresién de mar-
cadores mieloides, y en algunos casos pueden estar
acompafiados de una débil expresién de marcadores
linfoides como el CD19 y el CD2.M"

Clinicamente los pacientes manifiestan sintomas y
signos tipicos de la leucemia mieloide aguda, sin Cua-
gulopatia Intravascular Diseminada (CID), como se
ha reportado en la literatura.”

n Param. |[Result. Unid. B DIFF
WBC 27.60 | +|10A3/uL
RBC 2.87 10A6/uL
HGB 8.4 g/dL
HCT 26.6 %

Y 92.7 fL

MCH 29.3 pg
MCHC 31.6 | |g/dL
PLT 14 |- [10A3/uL
RDW-SD 58.2 |+ |fL
RDW-CV 18.7 | +|%

MPV 10.5 fL
NRBC# 10A3/uL
NRBC% /100wBC

DESCRIPCION DEL CASO

Se presentan los hallazgos de una mujer de 24 afios,
sin fiebre, con pruebas de coagulacién que muestra
actividad fibrinolitica sin Coagulacion Intravascular
Diseminada (CID), y en el hemograma presenta re-
sultados que indican anemia con leucocitosis, trom-
bocitopenia severa (Figura 1A) y células inmaduras
(blastos) en periferia.

En el hemoleucograma se comprueba leucocitosis
con dispersién mieloide clara en el dispersograma, en
el canal del DIF se observan todas las poblaciones ce-
lulares, con predominio de la linea granulocitica y en
el canal del IMI, células inmaduras micloides (Figuras
1B y 1C). En la valoraciéon del plaquetograma se con-
firma la trombocitopenia severa y en el eritrograma se
encuentra anemia moderada (Figura 1A).

En el extendido de sangre periférica se confirma
la presencia de blastos de tamafio mediano, Mielo-
peroxidasa Positiva (MPOX), con presencia de in-
clusiones citoplasmaticas de tamafio grande e irre-
gular, de color rosa tipo Pseudo Chediak-Higashi
(Figuras 2y 3).

Por citometria de flujo, el inmunofenotipo fue
positivo para la expresion de CD34, CD13, CD33,
CD11C, CD117, MPOX y expresién débil de CD19,

marcando una clara expresiéon mieloide de célu-

las inmaduras, y una débil expresion de marcador
linfoide B.

Figura 1. Hemoleucograma y dispersogramas: A. Se observa leucocitosis con anemia y trombocitopenia.
B. Dispersion anormal de los granulocitos. C. Una poblaciéon mieloide inmadura en el canal del IMI.
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Figura 2. Extendido de Sangre Periférica (ESP): células mieloides
inmaduras con inclusiones heterogéneas de color rosa, tipo
Pseudo Chediak-Higashi. Aumento con objetivo de 100X.

DISCUSION

Segun los criterios de la OMS, la paciente presenta
una tipica leucemia mieloide aguda con un 78% de
blastos en Sangre Periférica (SP), se realiza anilisis ci-
toquimico con la coloracién de MPOX con resultado
positivo confirmando su linaje micloide; morfolégica-
mente presenta blastos que varfan de tamafio media-
no a grande con citoplasma granular compatibles con
blastos mieloides, y con mas del 10% de células mie-
loides con maduracién. El inmunofenotipo confirma
el linaje mieloide, la inmadurez y la clasica expresion
disminuida de CD19 en las leucemias mieloides.* De
acuerdo a éstos criterios se clasifica el caso en una
leucemia mieloide aguda con maduracién.

54

~

ao Qc

’
o
P

Yo ¥
o

é

Figura 3. Extendido de Sangre Periférica (ESP): A. Se observan
blastos anormales, con inclusiones citoplasmaticas de
diferentes tamano tipo Pseudo Chediak-Higashi. B. Algunas
células muestran mas maduracién y aspecto monocitoide.
Aumento con objetivo de 100X.

Como se ha descrito previamente, las inclusiones
citoplasmaticas tienen un aspecto cristaloide de color
rosa palido (Figura 2),'° son heterogéneos de diferen-
tes tamafios, presentes en unos blastos, no en todos
(Figura 3B). Las células blasticas tienen aspecto mot-
folégico anormal, abundante citoplasma, cromatina
itregular,® con expresién fuerte de peroxidasa.” En
este caso no se observaron cuerpos de Auer, los que
se han reportado en la literatura.

De interés, la paciente no presenté CID, aunque
las pruebas de coagulacién mostraron valores alarga-
dos al inicio, contrario a lo reportado en otros estu-
dios realizados con asociacién clinica de CID en pa-
cientes que presentaron LMA con granulos Pseudo

Chediak-Higashi."
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CONCLUSION

Segun los criterios de la OMS, este caso se clasifica
por morfologfa e inmunofenotipo como una leucemia
mieloide aguda con maduracién con presencia de gra-
nulos tipo Pseudo Chediak-Higashi, descartando otro
tipo de leucemia que puede presentatr estos granulos
como la promielocitica aguda, mielomonocitica y la
leucemia monocitica y monoblastica aguda, como se
ha desctito en la literatura.>>” A pesar de no tener
el resultado de la citogenética, en la mayoria de los
casos el resultado del inmunofenotipo podria sugerir
la £(8;21); no obstante es necesario realizar esta prueba
citogenética para comprobar la traslocacion.
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