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Enfermedad de Hodgkin y mielofibrosis.
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Se describe el caso de un paciente con la asociaciéon de enfermedad de Hodgkin y mielofibrosis. Se
sefialan las causas mas frecuentes de mielofibrosis secundaria y se comentan las caracteristicas que
adquiere en los pacientes con enfermedad de Hodgkin, donde puede llegar a desaparecer después de

una quimioterapia efectiva.

La mielofibrosis secundaria se ha descrito
asociada con agentes quimicos, exposicion a
radiaciones ionizantes, tuberculosis miliar,
carcinomas metastasicos, enfermedades de
los huesos y y distintas hemopatias malignas
que incluyen las leucemias agudas, la leuce-
mia mieloide croénica, la policitemia vera, la
leucemia linfoide crénica, la leucemia de
células peludas y la enfermedad de Hodgkin
(EH).'® Esta ultima entidad constituye uno de
los procesos hematolégicos en los que la
afectacion medular se acompafia mas a menudo de
fibrosis.*

En el presente trabajo se describe el caso
de un paciente con EH y reemplazo de la
médula Odsea por tejido fibroso. Ademas,
existian otros signos hematoldgicos similares
a los de la mielofibrosis primaria.

Observacion

Paciente R.I.L., del sexo masculino, de 48 afios de
edad, de la raza blanca. El dia 12-VII-1978 fue remitido
al Instituto de Hematologia con

* Médico especialista. Servicio de clinica de
adultos. Instituto de Hematologia e Inmunologia.

historia de fiebre, astenia, anorexia y pérdida de
peso, de 50 dias de evolucion. En el examen fisico
se encontraron como datos positivos: temperatura
de 38,9°C, pulso: 104/minuto, tension arterial:
110/70 mm de Hg. Presentaba intensa palidez
cutaneamucosa. El higado y el bazo se palpaban 4
cm y 2 cm, respectivamente, por debajo del
reborde costal. Al examen del aparato respiratorio
se encontré6 disminucion global del murmullo
vesicuiar, con sibilantes aislados en ambos
campos pulmonares.

Los examenes de laboratorio realizados mos-
traron los siguientes resultados: hemoglobina: 7,2
g%; reticulocitos: 8%; hematdcrito: 26% constantes
corpusculares: VCM 83 u® HCM: 29 yy; CHCM:
30%; plaquetas: 80 000 mm?; leucocitos: 2
300/mm°, con mieloblastos 2%, promielocitos: 1%,
mielocitos: 2%, stabs: 1%, eosindfilos: 3%,
segmentados: 70% y linfocitos: 21%. Habia 20
normoblastos X 100 leucocitos. Eritrosedimentacion
83 mm en la primera hora. El estudio eritrocitario
en sangre periférica  mostré:  hipocromia,
anisopoiquilocitosis,  policromatofijlia.  punteado
basdfilo, anillos de cabot, burrcells, hematies en
lagrimas, hematies en diana y escasos
estomatocitos. La puncion medular resulté blanca
en varias ocasiones, por lo que se realizd biopsia
de médula en cresta iliaca con trocar de Vim-
Silverman, cuyo resultado fue compatible con una
hipoplasia medular. La radiografia del térax mostré
un moteado inflamatorio en la base del hemitérax
izquierdo con borramiento del seno costofrénico de
ese lado. Se realizaron otros examenes
complementarios con resultados normales.

El paciente fue tratado con antibidticos, trans-
fusiones y medidas de sostén, con desaparicion



de la fiebre, mejoria del estado general y reduccién de
la hepatoesplenomegalia. EI 20-VII1- 1978 fue dado de
alta con seguimiento por consulta

externa.

Quince dias mas tarde volvié a ingresar por vomitos
y reaparicion de la fiebre. El higado y el bazo estaban
aumentados 3 cm y 5 cm, respectivamente. Se
encontraron pequefias adeno megalias retroauriculares
y en la region axilar izquierda. La temperatura era de
39,8°C. Los examenes de laboratorio mostraban
pancitopenia en el hemograma. En el estudio
eritroferrocinético se observé disminucion de la
produccion medular con actividad eritropoyética
moderada en el bazo. Las pruebas cutaneas de
hipersensi- bilidad retardada (toxoplasmina, brucelina,
Kwein, tuberculina) fueron negativas. La investigacion
de inmunocomplejos circulantes fue negativa. En la
biopsia medular, repetida en esa ocasion, se encontro
mielofibrosis intensa (figura 1). El paciente se nego
reiteradamente a realizarse la biopsia ganglionar. La
sintomatologia desaparecié con la utilizacion, sobre
una base empirica, de drogas antituberculosas,
evolucionando favorablemente su cuadro clinico

Reingres6 un mes mas tarde con fiebre, vomitos y
diarreas. El examen fisico en esta ocasion mostraba:
temperatura 39,8°C; higado y bazo

que rebasaban 8 cm y 6 cm el reborde costal;
adenomegalias submaxilares y cervicales, de 2 a 3 cm
de diametro, movibles, no ahderidas a planos
superficiales ni profundos, aisladas, bien delimitadas y
no dolorosas, asi como pequefias adenomegalias
supraclaviculares derechas y axilares izquierdas. En el
aparato respiratorio habia un sindrome de interposicion
liqguida en el hemitérax izquierdo. Se realizd
toracentensis, y se evacuaron 1 200 cc de liquido
amarillo-cetrino con 3 500 mg/l de proteinas. Entre los
complementarios realizados se observé: hemoglobina:
7,4 g%; plaquetas: 10 000/mm3; leucocitos:

1 400/mm3; mieloblastos: 2%;. promielocitos: 1%;
stabs: 3%; segmentos: 15%; linfocitos: 4%. Se realizd
biopsia de ganglio que fue compatible con una
enfermedad de Hodgkin de la variedad esclerosis
nodular (figura 2). Evolutivamente mejoré y se inicio
tratamiento con esquema policitostatico MOPP
(mostaza nitrogenada, vincristina, procarbazina,
prednisona); fue dado de alta.

El dia 1-IX-1978, cinco dias después de concluir el
segundo ciclo de poliquimioterapia, ingreso por cefalea
intensa. Se realizé puncién lumbar mediante la cual se
obtuvo un liquido cefalorraquideo hemorragico.
Evolutivamente el paciente entr6 en estado de coma
profundo, y fallecié 7 dias después de su ingreso. No
se obtuvo autorizacion pitra practicar la necropsia.

Figura 1. Biopsia medular que muestra mielofibrosis intensa (hematoxi-
lina-eosina, X 400).
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Figura 2. Biopsia gangllonar. En el centro se observa una célula de Sternberg-Reed
(hematoxilina-eosina, X 400).

DISCUSION

La mielofibrosis se define por el aumento,
en la médula 6sea, de la cantidad de fibras
de reticulina, que se acompafia o no de fibras
colagenas. Como mielofibrosis primaria o
metaplasis mieloide agnogénica se reconoce
a uno de los sindromes mieloproliferativos,
caracterizado por una médula ésea fibrotica
que se asocia a una metaplasia mieloide
hepatoesplénica y a una serie de datos
hematologicos caracteristicos.?-® En ausencia
de este diagnéstico, la fibrosis que aparece
en la evolucién de otra enfermedad bien
definida se denominara  mielofibrosis
secundaria.

La mielofibrosis secundaria constituye un
fendmeno frecuente que en algunos casos
forma parte de los criterios diagnosticos del
proceso, como ocurre en la leucemia de
células peludas,® mientras que en otros
determina una variante de la forma
clinicopatolégica de la enfermedad de base.
Ejemplo de este udltimo grupo es nuestro
paciente, en quien la enfermedad se inicié
por un cuadro fundamentalmente
hematolégico, caracterizado por ausencia de
adenomegalias, pancitopenia con reaccion
leucoeritroblastica, anemia importante con
multiples alteraciones eritrocitarias, médula
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6sea con fibrosis extensa y estudio
eritroferroquinético que mostré una actividad
eritropoyética extramedular. Posteriormente
aparecieron las adenomegalias, cuya biopsia
permitié llegar al diagnostico de la EH. Un
elemento que debe destacarse en el aspecto
clinico de este paciente fue la existencia de
un sindrome febril prolongado asociado a
todo el cuadro hematolégico descrito. Esta
evolucion es excepcional en la mielofibrosis
primaria, pero se relaciona perfectamente
con la EH.

Se ha informado que la EH constituye una
de las hemopatias en las que la participacion
medular se acompafa mas frecuentemente
de fibrosis.®” Se sefiala que la infiltracion
medular es la causa fundamental de la
mielofibrosis secundaria que se observa
antes del tratatamiento.* Existen casos
informados de pacientes con EH en quienes
se ha comprobado Ila existencia de
mielofibrosis sin invasion medular.®® Sin
embargo, una mielofibrosis en un paciente
con EH debe interpretarse siempre con
cautela, puesto que el granuloma
hodgkiniano  especifico es tipicamente
fibrotico. En estos enfermos las células de
Sternberg-
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Reed o los histiocitos atipicos pueden ser
muy escasos.”’

Debe destacarse que la miolofibrosis
observada en la leucemia linfoide croénica y
los linfomas no hodgkinianos es poco intensa,
y fundamentalmente, re- ticulinica. En la EH
la lesion es mas grave y la fibrosis colagena
posee mas

SUMMARY

relieve, por lo que se asemeja mas a la de la
leucemia mieloide crénica que a la de los
sindromes linfoproferativos

Una caracteristica importante de Ila
mielofibrosis secundaria de la EH y que debe
tenerse siempre presente, es que puede
desaparecer después de una poli-
quimioterapia efectiva.'™"

Carnot, J.; P. Hernandez. Hodgkin's disease and myelofibrosis Communication of a case. Rev Cub
Med 20: 6, 1981.

A case of a patient with Hodgkin’s disease associated with myelofibrosis is described. The most
frequent causes of secondary myelofibrosis are pointed out, and characteristics that acquire jn patients
suffering Hodgkin’s disease which may come to disappear after effective chemotherapy, are
commented.

RESUME

Carnot, J.; P. Hernandez. Maladie de Hodgkin et myélofibrose. A propos d'un cas. Rev Cub Med 20: 6,
1981.

Il s'agit d'une patiente présentant I'association de maladie de Hodgkin et myélofibrose. Les causes les
plus fréquentes de la myélofibrose secondaire sont signalées, et 'on commente les caractéristiques
qu'elle acquiert chez les patients porteurs de maladie de Hodgkin, chez lesquels elle peut disparaitre
aprés une chimiothérapie efficace.

PE3KME

KapHOT, t., II. 3pHaftn.ec» 3adojieBaHae XoffKHHa a Mejio$adpo3 CootfmeHae o(5 0 hom cjiy*iae. Rev Cub Med 20:
6, igSl.

B HacTonmei{ pado-re onacuBaeTcn cjrywi o.noro nauaeHTa c acco nCTATTURM
3adoJieBaHiiH Xojpaina a Me jiocbH(5po3a. Kpcnie Toro, b pao o Te vKa3HBawTCH HaadoJiee
gqacTHe npa’iHHH Mejio$adpo3a, a KOMeH— TBPYKTC3 xamKTepacTaKa,
icoTopone npaodpeTaeT 3Ta oojie3HE, - CTpaflaiCDpix 3adojieBaHaeM XojiKima, n koTopae
MoseT acHe3HyT tipa jreneHaa 9${)eKTaBH0» XHMaoTepanaa.
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