Caso 8. Panmielosis aguda con mielofibrosis.
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Historia clinica:

Paciente varon de 72 afios que ingresa por fiebre (38° C) y pancitopenia. Relata astenia,
anorexiay pérdidade 5 K de peso en € Ultimo mes. El examen fisico muestra pdidez
mucocutaneay taguicardia. Ausencia de visceromegdias.

El hemograma mostraba 2,5 x 10°/L leucocitos (1% midocitos, 3% metamielocitos,
12% neutrdfilos, 80% linfocitos y 4% monocitos); hemoglobina de 54 g/L con un VCM
deB89 fL y plaguetas de 21 x 10°/L. Se observé un 25% de eritroblastos, cambios
displasicos en dementos migloides y ocasionaes dacriocitos en sangre periférica La
LDH mostraba vaores elevadosy laVSG era de 120 mm/h. El proteinograma era
normdl.

El estudio citogenético en SP no mostré anomalias y |os intentos de aspirado medular
fueron infructuosos, redizéndose bidpsia de cretailiaca

Discusion:

La biopsia muestra una médula severamente hipercelular con una proliferacion difusa

de megacariocitos digplasicos y células blagticas. Se observan elementos precursores de
serie roja con rasgos diseritropoyéticos y escasos €l ementos de serie blanca con
ausencia de maduracion. Los megacariocitos anormales, asi como algunas de las cdulas
bl&sticas expresaban FVI11 y lectinadd Ulex europaeus. Dichas cdulas también
marcaban con CD-34. Sin embargo, la utilizacion de un pand restringido de anticuerpos
contralas lineas mie oide/monocitica (CD- 15, CD-45, muramidasay CD-68), no
permitio observar e ementos positivos. En @ momento en que seredizo @ estudio no se
disponia de anticuerpos anti-serie roja, por 1o que no se pudo practicar dicho estudio. Se
observaba también una prominente fibrosis reticulinica Sin evidencia de colégena.
Lapanmigoss aguda con mieldfibross es una formarara de Leucemia Mieloide Aguda
(LMA)(2). Los pacientes, en su gran mayoria adultos, suelen presentarse con sintomas
condtitucionaes, con nulao minima esplenomegdia, a diferencia de los cuadros de
migofibrosisidiopética. La sangre periférica suele mostrar pancitopenia con minima
poiquilocitosis y cambios digplésicos frecuentes en las c&ulas midoides.

El aspirado medular suele ser seco por [0 que, habituamente, labiopsia 6seaes € Unico
medio parallegar d diagnogtico. En éta, @ dato mas llamativo es la extrema
hiperplasia megacariocitaria con € ementos de tamafios digtintos y marcados cambios
displésicos. El grado de fibrosis es variable aunque es habitua |a presencia de marcada
fibrogis reticulinica, Sendo infrecuente la presencia de fibrosis coldgena.

El diagndstico diferencid se plantea con leucemia aguda megacariobl &stica con
midofibrogsy con LMA con displasa multilineay mielofibrogs. Ladigincion sude

ser arbitrariay, por otra parte, no queda claro que tal digtincion tenga relevancia dlinica
Ladigtincién con mielofibrosis idiopética suele ser mas sencilla, sendo éste un proceso
cronico, con presencia de escasos blastos, y por la frecuente esplenomegalia, a menudo
gigante, muy infrecuente en la panmielos's aguda con mielofibross.

El prondstico es muy mao, con una respuesta muy pobre ala quimioterapia, por otra
parte, de uso problemético, dada la marcada citopenia de estos pacientes.



Recientemente se ha reportado un caso tratado con Zoledronato (2), un bisfosfonato de
tercera generacion, con buena respuesta clinicay desaparicion de lafibrosisy delos
blastos tras un afio de su administracion. Los bisfosfonatos son agentes Utiles para
tratamiento de osteoporos's, enfermedad de Paget, mieloma miltiple, hipercalcemia
tumoral o enfermedad 6sea secundariaa metéstasis. Se ha probado con éxito en
pacientes con mielofibrosis idiopética.
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