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y oligura sin llegar a la anuria, etc. Creemos que 
en este caso todo lo acontecido responde a un sen­
tido defensivo por parte del organismo, que con la 
finalidad de excluir .zonas ':( ｾ･｣ｯｧ･ｲ＠ la mayor can­
tidad de sangre pos1ble, ehmma las porciones dis­
tales (nariz y pies) y la corteza renal. Hay, pues, 
una auténtica sinergia funcional en estos casos. En 
ambos, además, estos efectos habían de hacerse mu­
cho más ostensibles, ya que si bien esta desviación 
puede ocurrir en individuos sin ocasionar síndro­
mes de la baja nefrona, en nuestros dos casos, por 
estado anémico crónico, estaban sensibilizados para 
una mayor anoxia. 

Hemos tratado de exponer con claridad y senci­
llez el síndrome que LUCRE designó "de la baja ne­
frona". Por todo lo que con anterioridad hemos ido 
indicando estimamos que, sin negarle a este autor 
el mérito indudable de haberle dado actualidad y 
tratado de llegar hasta la más honda raíz del pro­
blema, no ha sido afortunada la designación por él 
establecida. No quedan las lesiones limitadas a esta 
porción de la nefrona, sino que son más extensas y 
difusas. Por ello, son muchos los que piensan que 
debe establecerse una nueva terminología. Y así, 
BULL habla de "necrosis tubular aguda"; MORAN, 
de "nefrosis aguda uromígena"; MALLORY, de "ne­
frosis hemoglobinúrica" ; otros, de "nefrosis aguda 
anúrica". Sin embargo, todas ellas adolecen del mis­
mo defecto de reflejar sólo aspectos parciales del 
problema. Además, la etiología y la patogenia, aún 
no totalmente esclarecida, no ayudan a la resolu­
ción del mismo. 

¿Cuál es, pues, la noción que hemos de tener de 
este síndrome? Desde el punto de vista patogénico 
ha ､ｾ＠ tener, a nuestro juicio, una preponderancia 
especial, lo que Estimamos como causa inicial: la 
anoxia. Ya sea ésta producida por fa:lta de aporte 
sanguíneo, trastOrnos locales que originen defectos 
de irrigación (crush síndrome con sustancias hemo­
globinúricas que taponen los túbulos y secundaria­
mente causen trombosis y necrosis; sulfamidas que, 
al depositarse, dan un cuadro similar), s'l$tancias 
tóxicas que den lugar a una vasoconstricciór., des­
viando la sangre por nuevos caminos a través de 
los cortocircuitos (por ejemplo, en los abortos; úl­
ｾｩｭ｡ｭ･ｮｴ･＠ se ha comprobado experimentalmente el 
valor de la efusión sanguínea en cavidad cerrada 
provocando hemorragias de la arteria uterina en El 
útero de la coneja y comprobando la producción de 
un síndrome similar al que nos ocupa) y, en fin, fac­
bores hOrmonal!s (la propia hipófisis que, en su ten­
dencia a la retención de líquidos, cierre la circula­
ción po1· el glomérulo-¿ acción sobre la almohadilla 
polar ?- y origine un efecto antidiurético que por 
su persistencia puede dar lugar a fenómenos más 
duraderos e intensos, verdadera enfermedad de 
adaptación). Y si son estas causas isquemiantes 
las que originan en último término todo este sín­
drome, creemos como el más acertado el término 
de "nefropatía global isquémica", o mejor aún, para 
no prejuzgar acerca de la causa, como lo denominó 
DARMADY, "síndrome por anoxia", es decir, "nefro­
patia global anoxémica". 
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La aparición en el adulto de focos de hema­
topoyesis extramedular (metaplasia mieloide) 
es una eventualidad poco frecuente que puede 
presentarse asociada a procesos diversos, todos 
los cuales tienen en común la anulación o dis­
minución de la hematopoyesis medular normal. 
Uno de estos procesos es la mielofibrosis, de la 
que recientemente hemos podido observar un 
caso que creemos de interés comunicar, dada la 
P?.ca frecuencia de estas afecciones y la discu­
Sion que sobre su naturaleza se ha planteado. 

Ber. Gon. Agtt., cincuenta y dos afios, labrador. In­
fresa en el Servicio el 23-ll-54. Cuenta que hace cua­
tro a.ftos notó un bulto en epigastrio, blando, ligeramen· 
e doloroso a la ·Presión, del tamafio de· una nuez, que 

aumenta al toser y al hacer presión con <:1 abdomen. 
Hace dos afios comenzó a notar que el hipocondrio iz­
quierdo era ocupado por una masa dura, que crecia 
progresivamente sin producirle ninguna molestia, hasta 
alcanzar el tamafio actual, ocupando casi toda la mitad 
izquierda del abdomen. Por el mismo tiempo comenzó 
a sentir intensos picores por todo el cuerpo, que no 
se acompafiaban de manifestaciones cutáneas. Nunca 
ha tenido fiebre. A veces, pesadez después de las comi­
das y ligera disnea de esfuerzo. Orina normal en can­
tidad y color y no se queja de sintornas urinarios. Bien 
del resto de órganos y aparatos. Antecedentes persona­
les y familiares sin interés. Nadie en su familia ha pa­
decido nada parecido. 

En la exploración destaca: Buena constitución y ｾｳﾭ
tado nutritivo. Chapetas vasculares en pómulos, ciano­
sis de labios, pabellones auriculares y manos. Pupilas, 
normales. No hay adenopat!as en cuello, axilas ni in­
gles. Tórax con base ensanchada; algunos estertores fi­
nos en ambas bases. Corazón, tonos norrna1es. Tensión 
arterial: máxima, 14, y S de minima. El abdomen (fi· 
gura 1) se presenta muy abultado y en él se palpa, por 
una parte, una pequeña tumoración en epigastrio, lige­
ramente dolorosa a la presión, blanda, que corresponde 
a una hernia epigástrica. Por otra parte, se palpa una 
gran tumoración dura, y no dolorosa, que ocupa el hi· 
pocondrio izquierdo, fosa iliaca izquierda, parte del hi· 
pogastrio y se insinúa en fosa iliaca derecha; es de con­
tornos netos. presenta una escotadura dos traveses de 
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dedo por ｾｮ｣ｩｭ｡＠ del ombligo y St' desplaza con los mo­
vimientos r espiratorios: clínicamente> corrcspondC' al 
hazo. Higado, normal. 

Análisis de sangre (23-II-54): Hematíes, 4.820.000; 
Hb., 88 por 100; valor g lobular, 0,91; leucocitos, 14.000; 
basófilos, O por 100; eosinófilos, 2 por 100; neutrófilos 
en cayado, 19 por 100; neutrófilos segmentados, 62 por 
100; linfocit os, 9 por 100; monocitos, 7 por 100; células 
plasmáticas, 1 por 100. H ay anisocitosis y anisocrome-

Fig. l. 

mia muy evidentes, numerosos policromatófilos y 8 nor­
moblastos por cada 100 células blancas. La serie blanca 
parece sensiblemente normal. Plaquetas, 182.400 por 
milimetro cúbico. Otro análisis de sangre posterior (11-
III-54) es sensiblemente igual. Velocidad de sedimenta­
ción: primera hora, 2; segunda hora, 4; índice, 2. Elec­
troforesis de las proteínas plasmáticas: Proteínas tota­
les, 4,92 gr. por lOO; albúmina, 53,3 por lOO; globulina 
alfa, 9,3 por 100 ; globulina alfa., 14,8 por 100; beta, 
2,7 por 100; gamma, 19,5 por 100. Cociente alb./globu­
lína = 1,1. Pruebas de función hepática : Hanger, + + ; 
Mac Lagan, 9 u.; Kunkel, 28 u. Lípídos totales en san­
gre, 620 mg. por 100; colesterina total, 75 mg. por lOO: 
colesterina ester, 35 mg. por 100; colesterina libre, 
40 mg. por 100. Orina: Densidad, 1.019; reacción ácida; 
indicios marcados de albúmina; en el sedimento se apre­
cian 2 cilindros hialino-granulosos y 3 hialinos por pre­
paración; algún hematíe; leucocitos, unos 6 por campo; 
células epiteliales pavimentosas. 

Mielograma (fig. 2) . Serie leucopoyética: Mieloblas­
tos, 0,9 por 100; eosinófilos, 2,4 por 100; basófilos, 4,36 
por 100; promielocitos neutrófilos, 3,44 por 100; mieloci­
tos neutrófi'os, 17,25 por 100; metamielocitos juveniles , 
22,35 por lOO; bastonados, 17,20 por 100; neutrófilos seg­
mentados, 29,85 por 100; linfocitos, 1,80 por 100; mono­
citos, 0,45 por 100. Serie eritropoyética (por 100 leucoci­
tos): Eritroblastos basófilos, 2,5 por 100; eritroblastós 
policromatófilos, 6,1 por 100; normoblastos, 4 por 100. 
Serie reticular (por 100 leucocitos): Histiocitos, 2; cé­
lulas plasmáticas, 0,7. Serie megacariocitica: Abundan­
tes megacariocitos, megacarioblastos y plaquetas. Re­
sumen: Hipoplasia eritropoyéti<'a (12,6 células blásticas 
rojas por cada 100 leucocitos en vez del 30 por cada 
1{)0). No se encuentran células ajenas a las habituales 
en la médula ni se encuentran parásitos. No existe he­
mopatia en el sentido de leucosis. 

Punción esplénica (fig. 3) : Metaplaaia mieloide con 

intensa citogénesis de todas las series, eritro, leuco , 
trombopoyética. No se encuentran células del rcticul;. 
t?ndotclio esplénico con las alteraciones morfológicas es. 
pecificas d(' las lipoidosis. No sr encu("ntran parásitos. 

Radiograda dr pelvis y fémures (fig. 4 J : Gran con. 
densación ós("a, más intensa en algunas zonas con re. 
fuerzo del dibujo lrabecular rn hursos largos (visible 
sobre todo, en rl cuello del fémur en ambos lados). ｳｾ＠
aprecia también calcificación dr vasos. 

Biopsia ósea (Crl'sta iliacaJ (figs. 5 a 8): Hueso, corn. 
pacto. Los ＼Ｇｾｰ｡｣ｩｯｳ＠ n1<'dularrs presrnlan (".Scaso tejido 
mirlopoyélico, qul' l'St:.í como ahogado poi' la intensa 
1-I'Oiif<'ración dC' fibrorlastos, cuyos núcl<'os ｡ｬ｡ｲｧ｡､ｯｾ＠

;;p dispOlH'n paralplanwntr al bordc del hurso, junto a 
las trab?culus ,,sPas ll<'OfoJ·madas, como pued<' vers<· 
daramcnt(" <'11 las figuras 6, 7 y . Se aprecian también 
numrrosas eélula.:; dr núcl<'O g-randC' qu(" corrPSpünden a 
nwgacariot itos <fig. 51 

Flg. 3.-Me taplasiu. mieloide del bazo con intensa cltogéne· 
sis eritro y leucopoyétlca. -
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Los puntos más destacados en la historia y 
xploración del enfermo son, por una parte, la 
ｾｵ･ｮ｡＠ tolerancia de su proceso a lo largo de va­
rios añDs y la existe!lcia de un_a ･ｮｯｾｭｾ＠ esple-
omegalia, que ha sido el motivo prmc1pal de 

nu consulta. La combinación de esta espleno­
ｾ･ｧ｡ｬｩ｡＠ con , Ｑｾ＠ aparici?n de Ａｬｯｲｭ｟ｯ｢ｬ｡ｳｴｯｾ＠ _en 
sangre perifenca, la h1poplas1a eritropoyetica 
de la médula esternal, la intensa metaplasia mie­
loide del bazo, el notable aumento de la densi­
-dad radiológica ósea, ｾｳｰ･｣ ｩ｡ｬｭ･ｮｴ･＠ ¡risible en 
la pelvis y parte supenor de ambos femures, y, 
finalmente, la intensa mielofibrosis que se apre-

Fig. 4. Intcn.sa ｯｳｴ･ｯ･ﾡ［＼ﾷｬｾｲｯｳｩｳＬ＠ más acentuada en ｩｬｩ｡｣ｯｾＮ＠
•e dibuja muy bi<•n el contorno del sacro; refuerzo del di­

bujo trnbN·ulf\1' en ambos cuellos de fémur. 

cía en la biopsia de la cresta ilíaca, permiten, a 
nuestro juicio, hacer el diagnóstico sin ningu­
na duda. 

DISCUSIÓN. 

La aparición de eritroblastos en la sangre pe­
riférica posee siempre significación patológica. 
Estos eritroblastos podrían tener su origen en 
la médula ósea como ocurre en las eritroblas­
tosis ｭｩ･ｬ￳ｧ ･ｮｾｳ＠ o mielosis eritrémicas, en ｾ｡ｳ＠
que la gran proliferación de las células roJas 
rompería la barrera que normalmente impide 
su salida a la sangre periférica. También en ca­
sos de invasión tumoral de la médula ósea po­
dría romperse esta infranqueabilidad fisiológi­
ca Para las células inmaduras con la consiguien­
ｴｾ＠ aparición de eritroblastos en sangre perifé­
rica. Pero ninguna de estas posibilidades se da 
en nuestro caso, ya que tanto clínicamente 
como por el mielograma se puede descartar la 

existencia de eritrernia (eritremia aguda de Di 
Guglielmo, mielosis eritrémica crónica de Heil­
meyer-Schoner) o de metástasis tumorales. 

ｾＧｩｧＮ＠ 5. - Biopsia ósea (cresta ilíaca!). Aumento de la com­
pacta por aposición sucesi\·a tlt> tr·abéculas óseas. 

..l<'ig. 6.-Biopsia ósea (cresta illaca). Espacio ｭｴＡｾｵｬ｡ｲﾷ＠ Sin 
tejido mieloide, sustituido por la proliferación de llbroblas­

tos y osteoblastos. 



270 REVISTA OLINIOA ESPA-nOLA 15 septtem))re 1951 

La eritroblastemia de nuestro enfermo es de­
bida a los focos hematopoyéticos extramedula­
res, como expresión característica de la meta­
plasia mieloide, especialmente del bazo (ignora­
mos si existiría también metaplasia mieloide 
en el hígado, pues no se realizó biopsia hepá­
tica). El problema diagnóstico que inmediata­
mente se plantea es el de determinar si su cua­
dro clínico corresponde o no a una forma de 
leucemia mieloide crónica en las que a veces 
pueden presentarse también eritroblastosis. En 

Flg. 7.-Biopsla ósea (cresta !llaca¡. Otra imagen de proli­
feración fibroblástlca. 

este sentido, hay que recordar que la metapla­
sia mieloide del bazo ha sido considerada por 
algunos como una variedad de leucemia mie­
loide subcrónica: e incluso actualmente las opi­
niones están divididas al considerarla relacio­
nada más o menos estrechamente con la leuce­
mia. Esto ha producido una gran abundancia 
de denominaciones para designar procesos que 
seguramente son una misma cosa, aunque in­
terpretados de diferente manera. Las principa­
les denominaciones con que se han publicado 
casos similares al nuestro son las siguientes: 
"Anemia leucoeritroblastóska con mieloescle­
rosis" (VAUGHAN y HARRISON 1

), "Metaplasia 
mieloide agnogénica" (JACKSON, PARKER y LE­
MON 2

), "Mielosis crónica no leucémica" (HICK­
LING 3), "Anemia osteoesclerótica del adulto" 
(HEucK y AssMAN 4

), "Hepatoesplenomegalia 
mieloide megacariocitaria" (DOWNEY y NORD­
LAND 6 ), "Mielosis aleucémica megacariocita­
ria" (FAVRE1 CROIZAT y GUICHARD 6

), "Leuco-

eritroblastosis" (McMICHAEL y MeNEE 7), "Es. 
plenomegalia e o n transformación mieloide" 
(TuDIIOPE ｾ ＩＬ＠ "Esplenomegalia megacariocitaria 
mieloide aleucémica" (MATOUSEK y KRODL g) 
"Mielosis pseudoleucémica (pseudoeritrémica)': 
(PAOLINO 10

), etc. 
Esta gran variedad de nombres nos indica 

ya la confusión que ha existido, y que aún per. 
siste, sobre la verdadera naturaleza del proce­
so. Sus caracteres clínicos fueron señalados en 
las primitivas descripciones de HUECK \ siendo 

Fig. 8. Biopsia ósea (cresta iliaca). Espacio medular en el 
que se percibe la activación conjuntiva. Se ven varios me· 

gacariocitos y un pollcarioclto. 

posteriormente completados por las valiosas 
aportaciones de FAVRE y cols. 6 , HICKLING ', 
VAUGHAN y HARRISON \ PAOLINO 10 , REICH Y 
RUMSEY 11, BLOCK y J ACOBSON 12, etc. 

Clínica.-Casi todos los enfermos con meta· 
plasia mieloide suelen ser adultos. Uno de los 
primeros síntomas consiste en debilidad más o 
menos intensa, que puede explicarse por la ｡ｮｾﾷ＠
mia, casi siempre presente. Si la metaplas1a 
mieloide es consecutiva a una policitemia o a 
un carcinoma metastásico, se encontrarán en 
la historia clínica, como es natural, los sínto· 
mas propios de estas enfermedades. . 

La esplenomegalia crónica, casi siempre ｾｾﾭ
gante, es un hallazgo constante y caracterJS· 
tico. Es un bazo de consistencia dura y no do· 
loroso. El hígado suele estar también ｡ｵｭ･ｾﾷ＠
tado de tamaño, aunque no con la frecuencia 
e intensidad que el bazo. Es una ｨ･ｰ｡ｴｯｾ･ｧｲ＠
lia no demasiado dura, que no se acompana e 
ascitis. 



ToNO LIV 
NúMERO lj 

MIELOFIBROSIS Y HEMATOPOYESIS EXTRAMEDULAR 271 

Un dato negativo importante es la falta de 
adenopatías. ａｬｾｮｯｳ＠ de estos enfermos pre­
sentan hemorragias que pueden ser graves y 
causarles la muerte (HICKLING 3 y JORDAN y 
ScOTT u ). 

En la sangre periférica casi siempre existe 
anemia (aunque en los primeros años puede no 
haberla) con 3 a 15 células rojas nucleadas por 
cada 100 leucocitos. En un caso de BLOCK y 
JACOBSON 12 se llegaron a encontrar 279 nor­
moblastos por 100 células blancas, pero es ex­
cepcional. Prácticamente, todos los normoblas­
tos son maduros, con protoplasma eosinófilo. 
En nuestro enfermo se encontraron 8 normo­
blastos, todos ellos maduros. En la serie blan­
ca la cifra de leucocitos es variable: entre 4.000 
y 20.000. En un caso de ROSENTHAL y ERF 14 

aparecieron hasta 227.000, y pueden encontrar­
se formas inmaduras (mielocitos, promieloci­
tos), pero nunca se ve el llamado "hiatus leu­
cémico". Para el diagnóstico diferencial de 
este proceso con la leucemia mieloide crónica 
tiene mucho valor el que el número de eritro­
blastos de la sangre periférica sea grande, ya 
que en la leucemia, aunque a veces pueden en­
contrarse normoblastos, es siempre en peque­
ña cuantía. 

Los aspectos anatomopatológicos más impor­
tantes de este proceso se encuentran en la l:.1é­
dula ósea, hígado y bazo. Al hacer la punción 
esternal se percibe con frecuencia un esternón 
duro, que cuesta trabajo perforar, obteniéndose 
una médula de escasa celularidad. Es debido 
esto a la mielofibrosis u osteoesclerosis que fre­
cuentemente acompaña a la metaplasia mieloi­
de. Más adelante volveremos sobre este punto. 

En el estudio biópsico del hígado se encuen­
tran también focos de hematopoyesis extrame­
dular, principalmente eritroblástica, aunque los 
megacariocitos pueden proliferar intensamente. 
Más raro es que la metaplasia acuse un predo­
minio de la serie granulocítica. La biopsia del 
bazo es decisiva para el diagnóstico y muestra 
en todos los casos la metaplasia mieloide con 
activa eritropoyesis, como se ve típicamente 
en nuestro caso, en el que también hay proli­
feración de las series granulocítica y megaca­
riocítica. La arquitectura del bazo está conser­
vada, pues no se produce una proliferación exu­
berante de un tipo de células que predomine 
sobre el resto, como es tan frecuente en las 
leucemias. 

Diagnóstico diJc1·encial.-En un principio, la 
gran esplenomegalia, que se acompaña a veces 
d.e hepatomegalia, hace que el primer diagnós­
tico pueda estar relacionado con el llamado 
síndrome de Banti, cirrosis esplenomegálicas, 
tromboflebitis de la esplénica, esplenomegalia 
de depósito, granulomas infecciosos esplénicos 
Ｈｴｵｾｲ｣ｵｬｯｳｩｳＬ＠ histoplasmosis) , etc. Pero cuando 
se dispone de los datos de laboratorio (sangre, 
hunciones esternal y esplénica), radiografías de 

Uesos, etc., casi siempre el único diagnóstico 

diferencial que se plantea es, como antes seña­
lábamos, con la leucemia mieloide crónica. Así, 
de los 12 casos de metaplasia mieloide recogi­
dos en el trabajo de BLOCK y JACOBSON 12, en 11 
se había hecho el diagnóstico inicial de leuce­
mia mieloide crónica. La diferenciación entre 
la metaplasia mieloide y la leucosis no siempre 
es fácil, ya que puede haber casos límites du­
dosos, pero en general existen datos para ha­
cer claramente la separación. En esto coinci­
den casi todos los autores que se han ocupado 
últimamente de este proceso, salvo algunos, 
como HELLER, LEWISOHN y PALIN 15, que man­
tienen la identidad de ambas afecciones. 

Aunque en la breve descripción del síndrome 
de la metaplasia mieloide nos hemos referido a 
algunos de los datos diferenciales, recogemos 
en el siguiente cuadro, ligeramente modificado 
del de BLOCK 12

, los puntos más importantes 
que separan la metaplasia mieloide o hemato­
poyesis extramedular de la leucemia crónica. 

Etiopatogenia.-La hematopoyesis extrame­
dular o metaplasia mieloide es en realidad un 
proceso que puede ser consecutivo a causas 
muy distintas. Hay dos variedades: primaria 
y secundaria. En la metapla.sia primaria exis­
tiría una médula ósea hiperactiva, con gran ce­
lularidad, en la que predominan los normoblas­
tos, sin que exista abundancia de formas jóve­
nes o precursores de los leucocitos como se 
encuentra en la leucemia mieloide. Por causas 
desconocidas en esta metaplasia primaria, se 
produciría la reanudación de los focos de hema­
topoyesis extramedular, inactivos normalmente 
en el adulto. Estos casos tienen un curso agu· 
do o subagudo y en ellos la esplenomegalia es 
moderada (PAOLINO 10

). 

Más frecuentemente, la met'aplasia mieloide 
es secundaria a procesos orgánicos o funciona­
les que producen hipofunción de la médula ósea, 
principalmente carcinomas metastásicos, dege­
neración grasa, hipoplasia medular, enferme­
dad marmórea de los huesos, mielofibrosis y 
osteoesclerosis. Salvo en los casos debidos a 
causas malignas (metástasis cancerosas), tie­
nen una evolución larga y cursan con enorme 
esplenomegalia. 

Puede decirse que la gran mayoría de los ca­
sos de metaplasia mieloide se acompañan de al­
teraciones osteodistróficas del tipo de la osteo­
esclerosis o mielofibrosis. La osteoesclerosis es 
definida por KAUFMANN 16 como "la antítesis de 
la osteoporosis y consiste en la formación de 
sustancia osteoide que se origina en las cavi­
dades de la médula y se calcifica hasta formar 
verdaderas trabéculas óseas que se depositan 
sobre las antiguas". Es decir, hay un engrosa­
miento progresivo de las trabéculas óseas mis· 
mas. En cambio, la mielofibrosis consistiría en 
la hiperplasia del tejido conjuntivo que se en­
cuentra en el interior de los espacios medula­
res asfixiando al tejido medular hemopoyético. 
Puede decirse que la separación es solamente 
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Historia clínica 

METAPLASIA MIELOIDF. 

1 ｾｲ･］ｴｅ＾ｭ･ｮ ｴ ｲ＠ secundana Primaria. 

LEUCEMIA --
Explora-ción física : 

Adenopatias .. ... . 
Fiebre ......... . .. 

Sangre periférica· 

N ormoblastos 

No hay o son insignificantes . . . .. 1 Generalmente pronunciadas. 
Poco frecuente (si n ohay tuberculosis) Frecuentf' C'n la fase activa 

Presentes siempre. A veces muy nu- 1 
merosos Infrecuentes y no numerosos. 

Células blancas mmaduras 
Hiatus leucémico .. 

Desviación izquierda moderada . Muy pronunciada d<'sviación izquierda 
Ausente PuedE> existir 

Anatomía patológica . 

Conservada ... Destruida o muy alterada Bazo : Arquitectura 
Megacariocitos . . . .. Casi siempre pres<'ntes, pueden ser 

muy numerosos 
Eritroblastos .... . ...... .. Numerosos .... ... . ....... .. 

Raros o ausente:; 
Raros o ausentes. 
Dificil de aprC'ciar. 
Pronunciada. 

Ganglios linfáticos: Arquitectura .. . Conservada .. .. .. . . .. . .. .. .. .. .. .... . 
1\Ietaplasia . .. .. .. . .. .. Ligera o ausente .. ... 
Punción esternal ............. .. . Puede ser difícil de obt<'ner Fácil dC' obtener. 
Celularidad .......... . 
Eritroblastos ........ .. . 

Desde atrófica a hipercelular . . . . . 
Disminuidos. Numerosos cuando nay 

Ca::;i siempre hipercclulat 

Megacariocit os 
hipercelularidad 

Normalrs o aumentados ... 
Raros. 
Disminuidos. excl•pto en las pnmeras 

Hígado : Eritroblastos 
"\Iegacariocitos . . . 

Siempre pr<'sentes . ... .. ... 
Casi siempre presE-ntes .. ... 

ｦ｡ｳ･ｾＧＡ＠ dC' la IC'UCI'mta mtPloide 
Raros. 
Raro::;. 

Biopsia ósea: Mielofibrosis 
Osteosclerosis . . . . . . . . '-

Rara. Frecuente . , . .. .. . .. ...... 
Frecuente ......... . .. ExcepciOnal. 

Otros órganos . .. F..scasa afectación 

teérica, ya que el trastorno fundamental es la 
fibrosis, que unas veces queda limitada a la ca­
vidad medular (mielofibrosis) , otras invade 
también el endotelio (osteoesclerosis), la corteza 
e incluso el periostio. (La osteopetrosis, o en­
fermedad marmórea de Albers-Schonberg, sería 
el grado máximo de este trastorno, que se pre­
senta en la infancia con carácter hereditario y 
con peculiaridades clínicas bien definidas.) Casi 
siempre, mielofibrosis y osteoesclerosis van 
asociadas, por lo que la mayoría de los auto­
res emplean indistintamente ambos términos. 
· I\.adiológicamente, la osteoesclerosis produce 

un aumento de la densidad del hueso, sobre 
todo visible en la pelvis y en la parte proximal 
de ambos fémures, junto con un refuerzo del 
dibujo de las trabéculas óseas. En nuestro en­
fermo, estas alteraciones son muy evidentes (fi­
gura 4). 

Histológicamente, el hueso osteoesclerótico 
presenta una considerable disminución de los 
espacios medulares, en los que es bien visible 
la fibrosis y proliferación de los osteoblastos, 
con el depósito de nuevas trabéculas óseas so­
bre las antiguas (figs. 5 a 8). 

La osteoesclerosis o mielofibrosis, según 
ERFI' y HERBERT n, puede ser focal o generali­
zada. Ambas formas pueden a su vez ser prima­
rias (idiopáticas) o secundarias a enfermedades 
diversas: metástasis ósea de un carcinoma, 
mieloma, enfermedad de Hodgkin, enferme­
dad de Paget, policitemia, leucemia, enfer-

Ptu dP haher mPtaplasta ma.st\'8 en n· 
fión , coraz(Jn, piPI y suprarrenale• 

medad de Gaucher, am!l01dos1s. "antomato. 
septicemia, tuberculosis, intoxicaciones (ben­
zol, trabajadores con nácar, radiaciones, etcé­
tera) . En la policitemia rubra vera, al cabo 
de los años se va produciendo un cambio pro­
gresivo en la médula hiperplástica que se trans­
forma en hipoplástica al tiempo que se origina 
una mielofibrosis generalizada. El cuadro final 
puede ser el de la metaplasia mieloide con mie­
loesclerosis. Aunque en las leucemias se ha se­
ñalado la posible existencia de mielofibrosis. 
ésta es una eventualidad rara. CHURG y W ACHS­
TEIN 18, entre 97 casos de leucemia, encuentran 
que sólo seis presentaban diferente grado de 
mielofibrosis sin osteoesclerosis. Cuatro de es­
tos casos eran leucemias mieloides crónicas Y 
habían sido tratados con radioterapia, que muy 
probablemente era la productora de la mielo· 
fibrosis. Los otros dos, eran leucemias mieloi­
des subagudas. E st os autores creen que la pre· 
sencia de osteoesclerosis en un cuadro dudoso 
de mielosis, leucémica o no leucémica, debe in· 
clinar siempre en favor de la segunda. 

Muchas veces la mielofibrosis ha de califi· 
carse de idiopática, ya que no va precedida o 
acompañada de ninguno de los procesos que 
acabamos de señalar. En este grupo ha de en­
cuadrarse nuestro enfermo. Para tales casos se 
ha pensado que pudiera existir un agente tó· 
xico endógeno o exógeno que pusiera en mar· 
cha la proliferación conjuntiva de la médula 
ósea, acaso por mecanismo alérgico. 
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EXPerimentalmente, PFEIFFER y GARDNER ,. han pro­
d cido engrosamiento endostal y mielofibrosis en rato­
u ratas pichones y pollos con la inyección de estró-

nes, "' ' · tas I 1 t S os en doSLS al . gua roen e, ILBERBERG y SILBER-
g;;:G ,. han demostrado lo mismo en cobayas jóvenes. 
ｾａｂｒｉｓ＠ ", FJRKET y SOUZA-.CM1POS"' han observado qu<' 
la saponina produce en ammales de ｬ｡ｾｯｲ｡ｴｯｲｩｯ＠ una fi­
brosis medular, ｡｣ｯｭｰｾｦ｜｡､｡＠ de ｡ｾ･ｭＱ｡＠ y . metaplasia 
mielode del bazo. Tamb1én e_n coneJos, med1ante la in­

yección ｲ･ｰ･ｾｩ､｡＠ ?e ovalbumma, SE' ha conseguido pro-
1,0car mielof¡brOSIS. 

VAUGHAN y HARRISON 1 y CARPENTER y F'Lo­
REY 23

, creen que la mielofibrosis se debe a una 
hiperplasia progresiva de tejidos mesenquima­
Jes multipotenciales frente a un estímulo des­
conocido. REICHE 24 y HEILMEYER 25 admiten que 
tanto la osteoesclerosis como la metaplasia mie­
loide pueden ser la expresión de un proceso pa­
tológico primario del mesénquima que condu­
ce, por una parte, a una hiperplasia osteoblás­
tica y fibroblástica, y por otra, a una sobre­
producción eritroblástica patológica, no sólo de 
la médula, sino también en el bazo y en el hí­
gado. 

En los casos de mielofibrosis secundaria (y 

para muchos también en los de mielofibrosis 
primaria), la aparición de focos de hemopoye­
sis extramedular es un fenómeno compensador 
consecutivo a la hipofunción medular (empeora­
da en algunos casos por el aumento de la acti­
vidad inhibidora del bazo). Según PAOLINO 10, 

para que los focos de hemopoyesis extramedu­
lar "dormidos" en el adulto reanuden su acti­
vidad, sería indispensable que los mecanismos 
diencéfalo-hipofisarios que regulan la hemopo­
yesis estuvieran indemnes, ya que de lo contra­
rio los procesos que anulan la función de la mé­
dula ósea producirían una panmieloptisis. 

El pronóstico de la metaplasia mieloide varía 
según el proceso fundamental que lo origine. 
Exceptuadas las causas malignas (metástasis 
cancerosas) y tuberculosis, el curso suele ser 
prolongado. En los enfermos que comienzan 
con policitemia, la supervivencia puede ser has­
ta de veintitrés años. Hay descritos casos de 
ｦｾｲｭ｡＠ idiopática que viven de trece a treinta 
anos (PICARD y cols. 26 ), aunque otros, especial­
mente los que tienen médula hiperplástica, lle­
van un curso más rápido de tipo séptico (PAo­
LINO 10). 

Sobre el tratamiento todos los autores están 
de ｡｣ｾ･ｲ､ｯ＠ en que la e'splenectomía o la radio­
terapia del bazo son fatales para estos enfer­
mos, lo que es lógico si se tiene en cuenta que 
la metaplasia mieloide del bazo y del hígado 
ｾｳ＠ un mecanismo vicariante que compensa la 
alta de actividad de la médula ósea. No obs­

tante, puede plantearse a veces el dilema de 
fna intervención por el conflicto mecánico que 

1a enorme esplenomegalia puede producir en 
ｾｳ＠ restantes vísceras abdominales o porque se 
ｾｉ･ｮｳ･＠ que el bazo tan enormemente aumenta­
¡ 

0 produzca una mayor inhibición de la médu­
ba ｯｳＮ･ｾＮ＠ Aunque hay algunos casos que han so-
reviVIdo a la esplenectomía (cinco años el de 

REICH Y RUMSEY 11
) o a la radioterapia (PICARD 

Y colaboradores 26
), la generalidad de las esta­

dísticas impresiona por su mortalidad. Citare­
mos sólo la clásica de HICKLING ｾ＠ en la que de 
Ｒｾ＠ enfermos de metaplasia mieloide esplenecto­
mlzados, 24 habían muerto antes del año des­
ｰｵ￩ｾ＠ de la intervención. Se ha propuesto el tra­
tamiento con testosterona, basándose en el an­
tagonismo que esta hormona ejerce sobre la 
producción experimental de mielofibrosis por 
estrógenos. También se han empleado extrac­
tos hepáticos, arsénico, hierro y mostaza nitro­
genada (HEMMELER 27

) , pero ninguna qe estas 
medidas parece tener ninguna eficacia. 
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SUMMARY 

With reference to a case of myelofibrosis the 
clinical picture, aetiopathogenesis, diagnosis, 
prognosis and treatment of that condition are 
described. 

ZUSAMMENFASSUNG 

Auf Grund eines Falles mit Myelofibrose 
wird das klinische Bild, die Aethiopathogenese, 
die Diagnose, Prognose und Behandlung dieses 
Prozesses besprochen. 

Rll'::SUM:E 

Au sujet d'un cas de myelofribose on expose 
le tableau clinique, l'étiopathogénie, le diagnos­
tic, pronostic et traitement de ce processus. 


