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ANEMIA APLASTICA CON MASTOCITO­
SIS MEDULAR Y ALTERACIONES OSEAS. 
FORMA ANATOMOCLINICA LIMITADA 
DE RETICULOSIS MASTOCITARIA IDIO-

PATICA 

P. FARRERAS-V ALENTÍ y C. ROZl\1AN. 

Cllnica Médica UniYersitaria del Profesor A. Pt:ono Po:-;;; . 
Barcelona. 

CONCEPTO. 

La anemia aplástica que cursa con intensa 
mastocitosis medular es poco conocida y sólo 
recientemente se le ha prestado (BREl\IY 1

, PA­
NIAGUA y cols. 2

, CAZAL , ROCA DE VIÑALS 1
, et­

cétera) la atención que merecía. En general, 
se trata de una hemopatía de etiología desco­
nocida y menos veces sintomática, acampa 1an­
te de procesos conocidos. En su primera fase 
comienza a manifestarse con el síndrome de una 
insuficiencia hemato¡;oyética de la médula ósea, 
dando lugar en la sangre periférica a una ｡ ｮ ｾＧﾭ

mia normohipercroma con leucopenia y trom­
bopenia. El examen de médula ósea suministra 
en este momento abundante cantidad de pulpa 
que, examinada microscópicamente, muestra in­
tensa reacción reticular proliferativa, especial­
mente de los mastocitos hísticos (Geu;cbsmast­
zellen), pero también de otros elementos reti­
culares y trastornos en la maduración de las 
series medulares parenquimatosas. La médula 
ósea en esta primera fase, a pesar de ser abun­
ñante, ya es funcionalmente insuficiente, y la 
subsiguiente pancitopenia registrada en la san­
gre periférica va progresando a pesar de todas 
las terapéuticas. Se alcanza así una segunda 
fase en la que, en lugar de aquella médula ósea 
rica en elementos celulares, se encuentra una 
médula ósea desértica, o sea, el mielograma de 
la verdadera aplasia medular. El cuadro va pro­
gresando y conduce, a pesar de los tratamien­
tos, al "exitus letalis". 

ETIOPATOGENIA. 

El mecanismo causal abogado para interpre­
tar este tipo de panmielopatía es el siguiente: 
frente a diversos procesos conocidos (neopla­
sias, síndromes hepatolienales con componente 
hemolítico, hemocromatosis y toxiinfecciones) o 
de un modo idiopático, la médula adquiere un 
estado de "irritación crónica" que se manifies­
ta en forma de una "inflamación intersticial 
crónica" o "reticulosis reactiva", en el sentido 
de ROHR \ 6 • Esta inflamación o reticulosis re­
acciona! tiende a evolucionar hacia la mielofi­
brosis, la que con el tiempo a su vez acaba de­
terminando la aplasia del parénquima medular 
desplazado por la citada fibrosis (véase el es­
quema adjunto de estas diversas fases). En este 

tipo de aplasia la inflamación intersticial míe. 
lofibrosante adopta una morfología especial al 
predominar en ella la proliferación de los ma,s. 
tocitos. 

Casos sintomáticos. 

(Toxiinfecciones, neopla­
sias, hemocromatosis, et­

cétera) . 

y 

(Mastocitos1s idiopátlcas 
urticaria pigmentosa ?) 

Mielitis intersticial con diferenciación mastocítica . 

Mielofibrosis. 

1 
! 

Aplasia medular. 

PRO::-:ÓSTICO. 

Dada la evolución francamente aplástica de 
la mayoría de los casos de mastocitosis medu· 
lar, la deduccién I ráctica que debe extracn;e de 
estos estudios es la de que procede otorgar mal 
pronóstico a los pacientes con anemias aJ Ｑｾ＠ st 

cas o panmielopatías en cuya médula ósea se re­
gistre la presencia de abundantes células ceba· 
das de tejido (BREMY 1

) • 

De todos modos, frente a este concepto pro· 
nóstico existen observaciones de autores que 
hallan aumento de dichos elementos celulares 
en otros procesos sin asignarles el sentido omi­
noso expuesto. KA.BELITZ 7 señala la presencia de 
mastocitos medulares reversibles en afecciones 
gástricas, cirrosis hepáticas compensables, ane­
mia perniciosa y anemias ferropénicas. MENE· 
GHINI s halla un aumento de mastocitos medu­
lares tras hemorragias recidivantes y tanto si 
éstas fueron debidas a una aplasia megacario­
cítica como si no. 

NosOLOGÍA. 

Además de todos estos procesos hasta aquí 
señalados y considerados como mastocitosis se· 
cundarias, existe el cuadro clínico-patológico 
de mastocitosis idiopática, cuya base histopa· 
tológica es la proliferación difusa y primaria de 
los mastocitos por todo el organismo. Se trata de 
la llamada "systemic mast-cell disease" (REILI..Y 
y colaboradores 0, "réticulose a mastocytes" 
(DEGOS 10) y "mastocitosis primitiva" CHIS· 
SARD 11 y REMY 12

) y en algunos casos ､｣ｳｩｧｮｾﾭ
da de antiguo por los dermatólogos: uTticana 
pigmentosa. La proliferación maslocitaria se 
extiende en sentido neoplásico sistemático por 
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la piel, ganglios linfáticos, hígado, bazo, médu­
la ésea, huesos, etc., dando lugar a la correspon­
diente sintomatología de la antigua urticaria 
pigmentosa con adcno ':( ｨｾｰ｡ｴｯ･ｳｰｬ･ｮｯｭ･ｾ｡ｬｩ｡Ｌ＠
osteolisis y osteosclerosis, smtomas gastromtes­
tinales, cte. Dentro de la sistemática de las re­
ticulosis medulares no leucémicas, la mastoci-

taria ocuparía el lugar enmarcado como enti­
dad anatomoclínica especial y formando en el 
gra11 gruro de las proliferaciones con diferen­
ciación rcticulocelular especializada o pura, a 
distinguir de las reticulosis mixtas con diferen­
ciación celular múltiple, cual ex¡,onemos en el 
siguiente esquema: 

RE TIC U LO SI S (no leucémic;¡s 1 

al PURAS 

1. Histocitosis tesaurismóticas. 
2. Plasmociloma. 
3. Reticulosis linfoidocelular macroglobulinémica de 

Waldenstrom. 

4. Rcticulosis mastocítica. 

Tenemos especial interés en insistir sobre la 
presencia concomitante de lesiones óseas en 
esta enfermedad, y acerca de cuya existencia 
llamaron ya la atención en 1952 SAGHER y cola­
boradores ''. Durante el año en curso, ZAK y co­
lal:oradores ' · revisan a fondo la casuística de 
las lesiones óseas en la urticaria pigmentosa, 
presentando además un caso propio, el primero 
comprobado histológicamente de mastocitosis 
ósea asociada a la cutánea de la urticaria. A 
continuación resumimos nuestra observación. 

• -
.. ..· ...,.. 

, . 
· ... . ·,. .. 

l<'ig. 1 0..-Ext , .. , 
Grumo centro.le .. .'m medular. Examen a pequeño aumento. 
ponden a célul en el bque los múltiples puntos negros col'l'es-

o.s ce ado.s de tejido intensamente basófilas. 

bl M 1 X TA S 

l. Linfogranuloma de Hodgkin. 
2. Osteomielorreticulosis. 
3. Plasmocitoma + macroglobulinemia. 

Mastocitosis -'- macroglobulinemia (TISCI!I·:XDORFF ") 

OBSERVACIÓN PROPIA. 

Nuestro propósito es presentar detalladamen­
te en este trabajo un caso de anemia aplástica 
idiopótica con mastocitosis medular y alteracio­
nes óseas para discutir a continuación su situa­
ción nosológica dentro de la reticulosis de la 
médula ósea. 

Enfermo J. R. D., varón de veintiocho años de edad, 
agricultor. Antecedentes patológicos nulos y fisiológi­
cos sin interés. 

Fig. 1 b.- En el centro de In preparación, detalle ue una cé­
lula cebada (mnstocitol a mayor aumento. 
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FECHAS--

Hematíes Leucoctlos H b 

Fig. 2. Yalores de los hematíes, leucocitos y hemoglobina a lo largo de diversos ex{tmenes verific.ll.<ln,.. <lurant<' 195i 
Las plaquetas oscilaron entre 6.000 y 16.000, completando la pancitopenia p<'rtinnz. 

Ellfennecbtd octual.-En septiembre de 1955, dieciséis 
meses antes de su ingreso en la Clínica, sus familiares 
observan que está páhdo. A los cuatro meses (enero de 
1956) gingivorragias, y en mayo de 1956 nota zumbidos 
de oídos. Desde julio de 1956, frecuentes gingivorrag•as. 
Hace cuatro meses (septiembre de 1956) sufre una lipo­
timia y a partir de entonces acusa bastante astenia y 
anorexia. Con extractos hepáticos recupera algo el ape­
tito y las gingivorragias remiten. Hace unos tres me­
ses, febrícula por las tardes (entre 37,5'' y 37,8") y vuel­
ven a aparecerle epistaxis. Le descubren entonces una 
VSG de 88 mm. a la primera hora y anemia de dos mi­
llones con un valor globular de 1,1. Como a pesar de va­
rios tratamientos (extractos hepáticos, vitamina B,,, hie­
ro, estreptomicina y terramicina) no mejora, ingresa el 
11 de enero de 1957 en la Clínica Médica Universitaria 
del profesor PEDRO Poxs para su estudio. 

ｅＭ［［ＮＬＢＧｊＩＬｾＢＢｩＧｬｴ｜ｽＦｨ＠ ｾ［＠ .. t.;f"Jl4.. - ｾｾｵ Ｋ ＨｯＬ ｾ＠ ,¿n.1... i .. ｾ＠ .. t.Rns.Jt .. 'fJl.J.JJ3.R.z.. tiR.. 

piel y mucosas y un soplo sistólico suave en la punta 
cardíaca (de naturaleza anémica), la exploración no des­
cubre ningún dato importante. En la piel no existen ele­
mentos de urticaria pigmentosa. 

Estuclio hcnwtológico.- En la sangre periférica se 
encuentra una pancitopenia con 1.353.000 eritrocitos; 
Hb., 32 por 100. VG., 1,18. Leucocitos, 2.970. Fórmula 
leucocitaria: Neutrófilos segmentados, 32. Neutrófilos 
en banda, 4. Eosinófilos, 2. Linfocitos, 51. Monocitos, 5, 
y células plasmáticas, 2. Plaquetas, 12.000 por mm. cú­
bico. Velocidad de sedimentación, 45/ 68/ 100. Punción 

lo'ig. 3.- Biopsia de la cresta illaca. Aumento del espesor de 
las trabéculas de la esponJosa ósea. 

esternal (11-I-1957) : Se extrae bastante pulpa medular 
y al examen microscópico se advierten muchos elemen­
tos celulares, entre los cuales d('staca una intensa reac­
ción reticular, especialmente constituida po1· células ce­
badas de tejido (véase las figs. 1 '' y /1 1 ; la serie roja 
está hiperplasiada y madura bien, cncontnínclosc gran 
cantidad de eritroblastos ortocromáticos. La :;cric blan­
ca, exceptuando una intensa cosinofilia, aparece nor­
mal. Megacariocitos escasos. 

El diámetro globulttr medio es de 7,77 micras con la 
curva de Price-Jones desviada hacia la dcrcrha y con 
base ensanchada. Los datos sobre In Ju·nwltsís fueron 
como sigue: Bilirrubincmia total, 0,83 mg. por lOO y de 
reacción directa, 0,21 mg. por 100. Rrticulocitos, 9 por 
1.000. Autoaglutinación, fragilidad de incubación, he­
molisis en suspensión salina ni 5 por 100, lL·rmohcmoli­
sinas séricas (DACIE), hemolisis en medio ácido IHA'I 

cz'uJnemuirsma-:s \'LIV1 iCl'fi - T.LiANU:::i'l.'f:;'fNI::H 1 , prueoas !.te 
Coombs directa e indirecta y aglutinación en medio al-

Espongioscleros!s con metaplasia ósea de la fibros;s medu· 
lar:. los grumos fibrosos que ocupan las celd illas de la es­
ponJosa se calcifican y se osifican. H. E. Biopsia cresta 

IIIMl\-1 
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buminoso, fueron todas de resultado ｟ｮｾｧ｡ｴｩｶｯＮ＠ ｃｲｾｯ｡ｧｬｵﾭ

tininas positivas al 1/32. ｌ･ｵｾｯ｡ｧｬｵｴｭ｟ｭ｡ｳＬ＠ negativas .. 
coagulación en tubo, 13 mmutos; tiempo de sangna, 

11 minutos. Coágulo arretráctil. Indice de protrombina, 
1oo por 100. Consumo de protrombina, 22 segundos 
(acortado). ｔｲｯｭ｢ｯ｣ｩｴｯ｡ｧｬｵｾｩｮｩｮ｡ｳＬ＠ ｾ･ｧ｡ｴｩｶ｡｟ｳＮ＠ ｒｵｭｰ･ｾﾭ

Leede, positivo (con la prestón artenal media mantem­
da durante cinco minutos aparecen 12 petequias por cm'). 
La prueba de la heparina-protamina (destinada a des­
cubrir en la sangre la presencia de anticoagulantes he­
parinoides) fué de 0,16 mg. por c. c. (normal, 0,14-0,16). 

con todos estos datos se establece el diagnóstico de 
panmielopatía hipofuncional y mastocitosis medular. Se 
instaura un tratamiento a base de transfusiones (reali­
zándose 20 de 300 c. c.), vitamina B, (100 gammas dia­
rias), vitamina B,., hierro intravenoso, prednisona (15 
miligramos diarios) y testosterona. 

La evolucióH que han experimentado los valores cito­
lóg:cos ctr la sangre periférica se pueden advertir en el 
cuadro adjunto (fig. 2). 

Una segunda punción est.ernal, efectuada el 23-III-
1957, suministra una médula aplástica con muy poca 
cantidad de pulpa y escanos elementos celulares, tanto 
de la serie roja como blai'Ca y megacariccítica, de as­
pecto normal, advii·tiénclo::;e, junto a los mastocitos, al­
gunas célulan plasmáticas. 

Fig. _5 .. H úmero dcr·echo. Aspecto leuticulado de la esponjo­
sa ､ｲ｡ｦｲｳ｡ｲｬｾＮ＠ Compacta, irregular· y deshojada en su ｾ｣ｲ｣ｩｯ＠
medro. Radrografln or·igtnal ｾﾷ＠ esquema de dichas lcsrones. 

Una punción de cresta ilíaca realizada el 17-V -1957 
extrae _escasa can tidad de pulpa con el sig uiente resul­
ｴｾ ､ ｯ＠ microscópico: Sólo se advierten a lgunas células re­
ｴｬｾ ｵｬ ｡ ｲ ･ｳ＠ indiferenciadas y a lgunas células basófilas ele 
teJido. En la leucopoyesis predominan los mielocitos y, 
además, existe eosinofilia. Entre la serie roja pr edomi­
nan los normoblastos ortocr omáticos. Existen escasos 
megacariocit.os. La biopsi<t de cresta ilíaca (12-VII-1957 ) 
ｲｾｶ･ ｬ ￳＠ hipertrofia t rabecular de la esponjosa con f ibro­
ｾ ｾ ｾ＠ de la médula en el sentido de la espongiosclerosis 

tguras 3 y 4). Dada la lndole a plástica idiopá tica de 

la anemia de nuestro paciente, procedimos a efectuar 
un estudio sistemático del esqueleto. La exploración ra­
diológic(( del cráneo descubrió mayor opacidad de la ca­
lota con desaparición de la trama esponjosa del díploe. 
Húmero derecho: Ensanchamiento de la diáfisis con tra­
beculación fina y tupida de la malla esponjosa de la 
epífisis superior (espongiosclerosis) y defectos osteoliti­
cos lenticulares (fig. 5) en el tercio medio del húmero 
( espongiosclerosis + osteolisis de la compacta). Colum­
na vertebral: Hiperdensidad de las masas apofisarias 
con esclerosis preferente de los pedículos (fig. 6). En 
fémur, tibia, cúbito y radio: La misma imagen de opa­
cidad ósea difusa de las diáfisis y epífisis con gran es­
pesor de la malla de la esponjosa medular. 

Fig. 6. · Radiografía lumbo-pelvíana. Osteosclerosis con ma­
vor densidad de las masas apofisarias y pedlculos verte­

brales. 

EPICRISIS. 

Paciente de veint iocho años, desde los veinti­
séis con anemia aplásEica (pancitopenia) resis­
t ente a las diversas terapéuticas y sin compo­
nente hemolítico. Después de un año de obser­
vación y 20 transfusiones se ha comprobado que 
su mielitis interst icial mastocitar ia evoluciona 
hacia la mielofibrosis y espongiosclerosis ósea. 
Ausencia de urticaria pigmentosa. 

DISCUSIÓN. 

Nuestro enfermo está desarrollando de modo 
idiopático una reticulosis mastocitaria, adver­
tida en la esponjosa y medular de los huesos, 
con anemia aplástica sintomática y sin urtica­
ria pigmentosa. Por otra parte, como esta le­
sión cutánea se ha comprobado por Z AK y cola­
boradores'", y otros autores, asociada a lesiones 
óseas similares a las de nuestro enfermo, pero 
sin anemia, nos creemos autorizados para su-
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poner que se trata de casos similares que sólo 
difieren por la extensión de sus localizaciones 
lesionales. Si la proliferación mastocítica con o 
sin base inflamatoria previa daña extensamen­
te a la médula hematopoyética, ello conducirá 
a la anemia. En cambio, es probable que si la 
urticaria pigmentosa a menudo no va acompa­
ñada de anemia, es porque la mastocitosis es 
más cutánea que medular ósea. En el siguiente 
cuadro (fig. 7) resumimos los principales com-

una reticulosis mast ocítica idiopática y de mo­
mento sólo limitada a la m édula ósea y esque­
leto, sin lesiones cutáneas. 
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SUMMARY 

A case is ､ ･ｾ ｣ｲｩ｢ ｣ ､＠ of aplastic anaemia with 
marrow and bone maslocytosis whosc course 
was associated wilh spong-iosclcros is accom­
panied by osteolytic dcfects. Thc irreversible 
nature of this typc of anacmia and lhe nosolo­
gical relationships between this condilion and 
urticaria pigmentosa and thc morr exlrnsh·e 
mastocytic reticulosis are slresscd. . The case 

Fig. 7.- Extensión lesiona! y efectos sintomáticos que puede ÍS r egarded as ｩ､ ｩｯｰ｡ｴｨ ｾ ｃ＠ mastocytic reticulosis 
deparar la reticulosis m astocltica. limited, at this stage, to the marrow and bo-

ponentes de esta reticulosis mastocít ica idiopá­
tica. 

Existirían, pues, formas abortivas de la re­
ticulosis que nos ocupa, cual serían las mera­
mente cutáneas tipo urticaria pigmcntosa, y 
formas más completas o extensas, cual han sido 
las observaciones de SAGHER 14 y ZAK 1

;; , la 
nuestra y las de ELLIS 16 y LOEWENTHAL ¡

7
• En 

esquema, las localizaciones que mostraron tales 
observaciones correspondientes a los autores 
precitados fueron: 

1.0 Lesiones óseas + cutáneas + hepatos­
plénicas + anemia (obs. de LoEWENTHAL 17 y de 
ELLIS 16). 

2.0 Lesiones óseas + urticaria pigmentosa 
(observaciones de SAGHER 14 y ZAK Ｑ

ｾ ＩＮ＠
3.0 Lesiones óseas + anemia aplástica (ob­

servación de FARRERAS y ROZMAN). 

RESUMEN Y CONCLUSIONES. 

Se describe un caso de anemia aplástica con 
mastocitosis m edular y ósea que cursa con es­
pongiosclerosis y defectos osteolíticos asocia­
dos. Se destaca el carácter irreversible de esta 
anemia y relaciones nosológicas del proceso con 
la urticaria pigmentosa y las reticulosis masto­
cíticas más extensas. Se considera el caso como 

nes, with no skin lesions. 

ZUSAMMENFASSUNG 

Es wird ein Fall von aplastischer Anamie mit 
medulHirer und ossarer Mastozylosc angeführt, 
die mit Spongiosklerose und osteolytischen De­
fekten einherging. Auffallend bei dieser Ana­
míe war ihr n icht reversierbarer Charakter , so­
wie die nosologischen Beziehungen des Prozes­
ses zur pigmentasen Urtikaria und die ausge­
dehntere mastozytische Retikulose. Der Fall 
wird als eine idiopathische, mastozytische Re­
tikulose betrachtet , welche sich zunachst bloss 
auf das Knochenmark und Skelett beschdinkte 
und keine kutanen Lasionen aufwies. 

RÉSUMÉ 

On décrit un cas d'anémie aplastique avec 
mastocytosis médulaire et osseuse qui évolue 
avec spongiosclérose et défauts ostéolytiques 
associés. On souligne le caractere irreversible 
de cette anémie et rapport nosologiques du pro· 
cessus avec l'urticaire pigmentaire et les réticu· 
loses mastocytiques plus vastes. On considere 
le ｣｡ｾ＠ comme une réticulose mastocytique idio: 
path1que et pour le moment limitée seulement a 
la moelle osseuse et au squelette, sans lésions 
cutánées. 


