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SINDROME DE ALBRIGHT Y LEUCEMIA 

MIELOCITICA CRONICA 

M. GARRIDO y E. ALVARO. 

Departamentos de Medicina y Cirugla del Hospital Pt·ovin­

ciual de Santa Maria :'1-fagdalena. 

Almer1a. 

Desde la separación por ALBRIGHT y cols. de 
la enfermedad que ahora lleva su nombre, y que 
anteriormente había sido descrita por diversos 
autores en Europa y América con diferentes 
nombres, el interés hacia la misma ha sido cada 
vez mayor en la literatura. En la actualidad, 
hay cierto criterio clínico para el diagnóstico 
basado en la observación de muy cerca de 100 
casos. Pigmentación morena de la piel, enfer­
medad quística de los huesos, especialmente de 
los largos, y a lteraciones endocrinas, forman el 
síndrome en cuestién 1

, ｾ＠ (pubertad precoz). 
Muchos de los casos comunicados no tenían 

pigmentación de la piel ni cambios endocrinos, 
de tal modo que las lesiones osteofibrosas re­
presentan el núcleo de la enfermedad ". Signi­
fica esto que la falta de pigmentación morena 
de la piel, o patología endocrina, nada dice en 
contra del diagnóstico de displasia fibrosa po­
liostótica cuando están presentes las lesiones 
éseas. Sin embargo, no hay opinión unánime 
acerca de las lesiones microscópicas en esta en­
fermedad. Algunos investigadores encontraron 
en sus casos de displasia fibrosa poliostótica c2-
lulas xantomatosas, y aquello representó el co­
mienzo de una discusión, hace años, acerca de 
si la enfermedad de Albright es una entidad 
bien determinada o una forma de xantomatosis 
más o menos semejante a la tan llamada por 
TANHAUSSER "xantomatosis normocolesterémi­
ca" '. La mayoría de las pruebas existentes, no 
obstante, apoyan la idea de que la displasia fi­
brosa poliostótica tiene lesiones completamente 
diferentes de las que pueden verse en las xanto­
matosis. 

La existencia de neurofibromas, deformida­
des monstruosas y lesiones del sistema nervioso 
central algo parecidas a hs que se observan en 
las facomatosis-neurofibromatosis, esclerosis 
tuberosa, etc.-hacen aún más difícil la indivi­
dualización del síndrome de Albright ｾＬ＠ o:. Fi­
nalmente, la unión a otros desórdenes endocri­
n?s como hipertiroidismo, diabetes mellit us, et­
cetera, ofrece a los autores que los observan di­
ferentes sugestiones más o menos especulati­
vas' ｾ＠' . 
ｏ｣ｾｾ･Ｌ＠ en realidad, que el estudio anatomo-

patologico del síndrome de Albright es bastan­
ｴｾ＠ limitado. En lo que nosotros conocemos, el 
ｾｵｭ･ｲｯ＠ de autopsias en pacientes con este tras-
ｯｲｮｾ＠ hasta ahora es sólo de cuatro y complet::t 

en solo dos 9 , 5 • El estudio histológico de los 
ｾ･ｳｴｾｮｴ･ｾ＠ casos comunicados se basa en estudios 
f ｾＱｯｰｳ Ｑ ｡＠ y en algunos de ellos el estudio fué 

e mico únicamente. 

Hay referencias de leucopenia en esta enfer­
medad 10

• En un caso había un incremento en el 
número de megacariocitos en la médula ósea •;. 
No hemos encontrado referencia ninguna en la 
literatura médica de la unión de síndrome de Al­
bright y leucemia mielocítica crónica, que fué 
la causa de la muerte en el caso aquí comuni­
cado. 

CASO C0:\11'1\ICADO. 

Una mujer de sesenta años de edad vino al hospital 
por vez primera el 8 de junio de 1957 y murió en enero (el 
día 2) de 1958. A su ingreso contó que unos diez años an­
tes comenzó a notar dolores en ambas nalgas, más inten­
sos en la nalga izquierda, con irradiación a la largo de las 
piernas. El dolor se aumentaba durante la noche. Tam­
bién aquejaba de parestesias por entonces. Poco a poco 
tenía menos fuerzas en ambas extremidades inferiores y 

' 

Fig. l. 

se caía fácilmente, por lo que seis años antes de su in­
greso se fracturó en un golpe sufrido la tibia izquierda. 
En septiembre de 1955 tuvo una fractura espontánea de 
la cadera izquierda que consolidó perfectamente en dos 
meses, aunque desde entonces necesitaba un bastón para 

andar. 
En los últimos dos meses había notado náuseas, debi­

lidad, anorexia, sudoración intensa, fiebre irregular y 
diarrea intermitente. Su primera menstruación ocurrió 
cuando tenia nueve años. 

Explomción clíuica.- La enferma tenía un buen as­
pecto general, con adecuado estado de nutrición, y ausen­
cia de muchas piezas dentarias. extraídas años atrás. No 
había aumento de tamaño del tiroides. Grandes man­
chas de pigmentación morena con bordes jaspeados se 
extendían por la mitad izquierda del dorso y en el brazo 
izquierdo exclusivamente. Su aspecto puede verse en la 
primera figura. El color de las mismas era uniforme y 
no hacían prominencia. La cadera izquierda estaba de­
formada en coxa vara y otra deformidad existía en la 
zona donde consolidó su primera fractura de la meseta 

tibial. 
La temperatura era de 37" C., la velocidad del pulso 

de 82, las respiraciones. 23, y la presión sanguínea de 
130/ 70. La piel estaba algo seca y las membranas mu­
cosas pálidas. En el examen del fondo ocular había un 
grado moderado de arterioesclerosis de las arteriolas re-
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tinianas. Muchos estertores de pequeñas burbujas se 
oyeron en ambas bases pulmonares. El corazón no es­
taba agt·andado y el ritmo era regular; un soplo suave 
sibilante existía en foco aórtico. En el examen del abdo­
men se encontró un bazo agrandado que llenaba casi 
toda la mitad izquierda del abdomen con su borde infe-

Fig. 2. 

rior muy próximo al pubis. El hígado se palpaba a clos 
traveses de dedo bajo reborde costal derecho de consis­
tencia blanda, al igual que el bazo. 

Los siguientes son los estudios de laboratorio hechos : 
Hematíes, 3.400.000. Hemoglobina, 9 gr. Reticulocitos. 

Fig. 3. 

2,3 por 100. Prueba de Coombs, negativa. Colemia, 1,2 
miligramos por 100 c. c. Los leucocitos variaron entre 
420.000 y 630.000 en varios exámenes a su ingreso. La 
fórmula mostraba 2 por 100 de míeloblastos, 10 por 100 
de promielocitos, 15 por 100 de mielocitos, 5 por 100 de 

-- ＭＭＭｾＭ --

metamielocitos, 44 por 100 de neutrófilos, 9 por 100 de 
basófilos, 9 por 100 de linfocitos y 6 por 100 de mono. 
citos. Por cada 100 células blancas había un eritroblas. 
to y 3 normoblaslos. 

El examen de la médula esternal mostraba abundante 
celularidad con 12 por 100 de mieloblastos, 44 por 100 de 
promielocitos, 22 por 100 de mielocitos, 8 por 100 de me. 
tamielocitos. 4 por 100 de neutrófilos, 7 por l 00 de linfa. 
citos y 3 por 100 de monocitos. Por cada 100 células de 
la serie blanca había 7 células reticulares, 4 eritroblas. 
tos y 8 normoblastos. 

Los resultados bioquímicos fueron: Fosfatasa alea¡¡. 
na, 7 lmidacles 13odanski; calcio, 9,1 mg. por 100; fósfo. 
ro, 4,4 mg. por 100; calcio en la orina de veinticuatro 
horas con volumen urinario de 1,600 c. c., 166 mg.; una 
prueba de Howard fué normal; proteínas totales, 5.38 
gramos por 100: albúmina clel suem, 3.16 -=- 58.5 por 
100: alfa globulina, 0,92 - 17,4 por lOO; beta globuli­
na, 0,54 - 10.2 por lOO; gamma globulina, O,H =- 13.9 

por 100: razón albúmina globulina, 1,12. El metabolis. 
mo basal fué de más 8. Las pmebas ele función hepática, 
floculación ele la cefalina, turbidez del timol y turbidez 
clel sulfato ele zinc fueron normales. Cuando se adminis· 
tró intravenosa mente una sobrecarga el<' 25 gr. ele glu. 

Fig. 4. 

cosa y se obtuvieron muestras de sangre a través de una 
agua de Cournand sin estasis, cada ocho minutos du· 
rante una hora, se vió que la ingestión o consumo de 
glucosa por minuto cayó dentro de los límites normales 
que hemos visto en una ya amplia experiencia con este 
método, próxima a publicarse . 

Las radiografías del esqueleto mostraron extensas Y 
diseminadas lesiones quísticas de ambos huesos Ilíacos, 
parte superior de ambos fémures, tibia izquierda, costt· 
llas y cráneo. El aspecto de estas lesiones se muestra en 
las figuras 2, 3 y 4. Defectos !acunares, expansión del es· 
pacio medular y atrofia de la cortical forman el cuadro 
radiológico de este caso. La destrucción de los huesos 
ilíacos era muy evidente e impresionante . 

Se tomó una biopsia del fémur izquierdo (doctor AL· 
VARO} que demostró: "Debajo de una capa adelgazada 
ele hueso, que está s iendo destruida por tejido fibroso 
con pocas células y vasos, hay extensas hemorragias an· 
liguas y recientes en zonas que se mezclan con ellos; 
hay imágenes de espiculas óseas dentro del tejido dts· 
plástico. En realidad, no se aprecia un aspecto tumoral, 
sino que el cuadro histológico parece una simpie sustl· 
tución por tejido osteofribroso displástico con zonas he· 

morrágicas; todo ello, displasia fibrosa, sustitución ósea. 
hemorragias, etc., hace mantener el diagnóstico patoló· 
gico de acuerdo con la historia y exploración clinica de 
displasia fibrosa poliostótica." Docto1· Ccballos. 
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rso ¡10spllalm·io. Desde el día 6 al 11 de julio la 
cu recibió 1.200 roentgen sobre el bazo y el tama­

Ｚｮｦｾｔ｡ｭｩｳｭｯ＠ decreció rápidamente. Permaneció muy 
uo . e da dentro de la clínica, hasta los últimos días de 
meJo:ae con el número de leucocitos variando entre 
ｾｴｵｯ［＠ ' 92.000. con un bazo palpable a no más de dos 
11

·
3 

seys de dedo bajo reborde costal. El 30 de octubre 
ti·ave . ó 

·mero de 1eucoc1tos se elev a 540.000 y el bazo se 
el nu . 

1 
6 a seis traveses de dedo baJo reborde costal. Se ad-

pa pstró un nuevo tratamiento de radioterapia; desde 
ｾｾｾｾ､･＠ noviembre al 12 recibió 1.500 roentgen, pero des­
e ués de dicho ｳ･ｧｵｮ｣ ｾｯ＠ curso el bazo no ､ｩｳｭｩｾｵｹ￳＠ ｾ･＠
famaño, como Jo habla hec.ho la vez pn!nera, m el nu­
mero de leucocitos descend tó .. En poco tiempo la enfer-

a se fué hundiendo progrestvamente: grandes leswnes 
;urpúricas aparecieron sobre el a bdomen y piernas y el 

2 de enero de 1958 la ･ｾｦ･ｲｭ｡＠ tenía acentuada confu­
sión con disartria y hem tparesta del lado derecho. Una 
ptmción lumbar mostró un líquido de aspecto hemorrá­
g co. Aquella misma noche la enferma falleció. 

Autopsut. La autopsia fué realizada ocho horas des­
pués de la muerte. Habla grandes áreas equimóticas y 
múltiples lesiones purpúricas en el tronco y extremida­
des. Al abrir la cavidad torácica había un derrame pleu­
ral del lado derecho de moderada cantidad y color am­
barino. Las bases pulmonares tenían una discreta con­
gc3tión a l corte sin apreciarse zonas de consoli?ación. 
El tamaño del corazón y el aspecto del endocardiO y de 

Fig. 5. 

las valvas fué normal. La aorta tenía algunas placas de 
ateroescle•·osis. El abdomen contenía unos dos litros 
aproximadamente de líquido de color similar a l existen­
te en la pleura derecha, y el bazo, agrandado, ocupaba 
toda la mitad izquierda de él; e l bazo era de color vino 
tinto, con la superficie del corte aún más oscura, y de 
consistencia muy blanda, pesando 1.300 gr. El hígado. 
de aspecto normal por fuera, y al corte, pesaba 2.600 
gramos. El riñón derecho tenía un infarto anémico y el 
Peso de ambos riñones juntos fué de 360 gr. Las supra­
rrenales, el páncreas, Jos ovarios y el resto de las vísce­
ras contenidas en el abdomen tenían un aspecto not·mal. 
El tiroides, de aspecto y tamaño normal; adheridas a él 
tres glándulas paratiroides, una profundamente incrus­
tada en el lóbulo derecho tiroideo, de tamaño y peso nor­
males. El cráneo no se abrió. 
t En el examen de los huesos, prácticamente casi el to­
a! de los ilíacos estaba destruido por lesiones quíslicas 

rellenas de una sustancia gelatinosa ae color crema que 
cambiaba a un color rosado en las cercanías del hueso 
ｮｾ＠ destruido; más allá de los límites de estas cavidades 
ｾ＠ hueso tenia un aspecto normal, pero la superficie deJ 
･ｾ･ｳｯ＠ que conten!a los quistes estaba deformada por 

8
. Pans1ón de los mismos con atrofia de la cortical. Le­
ｾｾ ｮ ･ｳＮ＠ ･ｾ＠ todo similares, pero de menor intensidad y 
ｦ￩ｾ＠ hrmtadas se observaron en las diáfisis de ambos 
quieures, en dos costillas del lado derecho y una del iz­
la ;do, en ＮＱｾ＠ parte n.edia de la clavícula izquierda, en 

eseta libia! izquierda, etc. Por ejemplo, la deformi-

dad de la parte superior del fémur izquierdo, originada 
en parte por la fractura, pero completamente típica de 
la rlisplas1a fibrosa poliostótica, y e1 aspecto de la lesión 
quística en su interior, puede verse en las figuras 5 y 6, 
así como el aspecto del bazo en la número 7. 

En el examen microscópico de p1ezas de autopsia pudo 
verse una marcada infiltración de tejido mielocítico in­
diferenciado, casi exclusivamente formado por ñeutró­
filos y eosinófilos. En muchos lugares había nódulos de 
tejido mielocítico dentro de las lesiones displásicas, como 
puede verse en la figura 8, así como en la 9 puede verse 
el hueso adelgazado con espacios de Hawers agrandados. 

Fig. 6. 

COMENTARIO. 

La relación entre las lesiones osteofibrosas de 
la displasia fibrosa poliostótica y el comienzo 
de una leucemia mielocítica crónica pudiera ser 
en este caso puramente casuales con el desarro­
llo de ambas juntas bajo una simple coinciden­
cia. Sin embargo, no hay muchas más convin­
centes pruebas acerca de la relación patogénica 

Fig. 7.-El bazo. 

entre hipertiroidismo, diabetes mellitus, etc., y 
la displasia fibrosa roliostótica, aunque la fre­
cuencia de asociación con estos desórdenes úl­
timos se ha mencionado en la literatura con fre­
cuencia. Pero como los signos principales del 
síndrome de Albright son las lesiones osteofi­
brosas y la leucemia mielocítica es una enfer­
medad del sistema hematopoyético albergado en 
la médula ósea, la unión de ambas enfermeda­
des podía ser algo más que una pura coinci­
dencia. 

Tanto en la leucemia aguda como en la cróni-
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F'ig. ＸＮＭｾ ｬ ￩､ｵｬ｡＠ ósea en parte fibro:sa ｱｾ･ｬ｡ｴｩｮｯＡ［｡ｬ＠ y un n5-
dulo de prolifemción leucoblftstica. 

ca en niños y adultos se han descrito lesiones 
óseas 11

, Ｇｾ Ｎ＠ For supuesto, éste no es el caso en 
el que aquí se comunica. En algunas enfermeda­
des que invaden la médula ésea, la normal he­
moroyesis puede desviarse desde la médula ésea 
a otras partes que ret ienen capacidad potencial 
para originar células sanguíneas desde la vida 
fetal (bazo e hígado), de t al modo que la hema­
topoyesis extramedular es un hecho bien cono­
cido. Tampoco fué éste el caso, porque el exa­
men de la médula ósea mostró una hematopo­
yesis activa con hipercelularidad. ¿Podrían los 
cambios displásticos en la enfermedad de Al­
bright originar suficientes alteraciones en la 
médula ósea como para irrogar una leucemia? 
Esto es un terreno totalmente especulativo. 

La normalidad de las pruebas de función he­
pática, la normal ingestión de glucosa por mi­
nuto y la ausencia de alteraciones patológicas 
en las glándulas tiroides, paratiroides, adrena­
les y en el hígado, no parecen soportar los aser­
tos que consideran a la displasia fibrosa polios­
tótica como una enfermedad hepática u hormo­
nal. Con toda probabilidad la enfermedad se 
basa en un defecto genético. 

{ 
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