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La hematopoyesis extramedular es un fenémeno compensa-
dor que se desarrolla en distintas enfermedades en las que
existe una produccion insuficiente o una destruccion excesiva
de células hematicas. Una de sus posibles localizaciones, si
bien rara, es en las regiones tordcicas paravertebrales. La
existencia de una opacidad radioldgica a este nivel en un
paciente con historia de anemia crénica y/o esplenomegalia o
antecedentes de esplenectomia, debe hacer sospechar el diag-
nostico de hematopoyesis extramedular intratoracica (HE-
MIT).

Presentamos el caso de un varén de 57 aiios en el que se
descubrié casualmente en una radiografia de térax una masa
mediastinica posterior. Fue diagnosticado de HEMIT tras
toracotomia. El hecho de carecer de enfermedad hematolégica
subyacente objetivable en el momento del diagnéstico lo con-
vertiria en el primer caso de HEMIT aparentemente idiopati-
ca diagnosticada in vivo.
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Intrathoracic extramedullar hemopoiesis
presumably idiopathic

Extramedullar hemopoiesis is a compensatory phenome-
num that develops in several diseases characterized either by
an insufficient production or by an increased destruction of
hematic cells. One possible location of extramedullar hemo-
poiesis, albeit rare, is at the paravertebral thoracic regions.
The presence of a radiologic opacity at this level in a patient
with a history of chronic anemia with or whithout splenome-
galy, or with previous splenectomy should rise the suspection
of intrathoracic extramedullar hemopoiesis. We present the
case of a 57 years old male patient in whom a routine chest
radiograph showed a posterior mediastinal mass.

After thoracotomy the diagnosis of intrathoracic extrame-
dullar hemopoiesis was made. In view of the absence of un-
derlying hematologic diseases, this is the first case of intra-
thoracic extramedullar hemopoiesis apparently idiopathic
that has been diagnosed irn vivo.

Introducciéon

La hematopoyesis extramedular (HEM) ocurre
como mecanismo compensador ante una eritropoyesis
ineficaz de la médula 6sea (MO), bien por depresidn
de la misma o por una hemdlisis incrementada.

Los focos de HEM suelen ser microscépicos, pu-
diendo aparecer en diversas localizaciones (higado,
bazo y ganglios linfaticos entre las mds frecuentes). En
espacio epidural, retroperitoneo y mediastino, estos
focos pueden formar verdaderas masas, simulando
tumores, si bien estas ultimas localizaciones son mas
infrecuentes'.

Los procesos patolégicos que pueden acompaiiarse
de hematopoyesis extramedular intratordcica (HE-
MIT) son varios, destacando los hematoldgicos con
las anemias hemoliticas congénitas en primer orden
de frecuencia®? (tabla I).
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Observacion clinica

Varén de 57 afios que acude a su ambulatorio por dolor
pleuritico autolimitado en hemitérax derecho. En la radio-
grafia de torax presenta masa mediastinica posterior de

TABLA 1
Hematopoyesis extramedular intratoricica. Enfermedad
primaria asociada. Revision de la literatura (124 casos)

Casos (%)
I. Anemias hemoliticas congénitas:
Talasemias 77 (62)
Esferocitosis 22 (17,7)
Eritroblastosis fetal 3 (2,5)
Anemia de células falciformes 2 (1,6)
No etiquetadas 3 2,5)
2. Mielofibrosis 10 (8)
3. Enfermedad de Paget 1 (0,8)
4. Osteitis fibrosa 1 (0,8)
5. Sin causa aparente 3 2,5)
6. Otras 2 (1,6)
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Fig. 1. Tomografia computarizada. Se aprecia masa mediastinica posterior
paravertebral izquierda, a nivel de dltimas vértebras dorsales.

localizacion paravertebral, motivo por el que es remitido a
nuestro hospital. Entre sus antecedentes destacaba que era
bebedor de 200 gramos de alcohol/dia y fumador habitual.
La exploracion fisica objetivo hepatomegalia a 2 traveses del
reborde costal y telangiectasias malares. Exploraciones com-
plementarias: hematocrito (Hto) 46 %, hemoglobina (Hb) 15
g/dl, leucocitos 8.400/mm3 (férmula normal), plaquetas
- 522.000/mm3; VSG en la primera hora 5 mm, bilirrubina
total 1,6 mg/ml. La glucemia, iones, urea, creatinina, AST,
ALT, GGT, ALP, LDH y la hemostasia estaban en valores
dentro de la normalidad. La serologia a hepatitis B era
negativa. Gasometria, espirometria y ECG, normales.

La radiografia de columna dorsolumbar mostraba despla-
zamiento de la linea paraespinal izquierda a nivel de D9-
D11. En la de columna cervical se observaba uncoartrosis.
La tomografia computarizada (CT) toracica confirmo la
existencia de una tumoracion paravertebral izquierda a ni-
vel de udltimas vértebras dorsales (fig. 1). En la resonancia
magnética parecia que dicha tumoracién se introducia en el
canal vertebral, con cierto compromiso intradural (fig. 2).

Con la sospecha de tumor neurogénico ante estos hallaz-
gos radioldgicos, se realizé toracotomia posterolateral iz-
quierda a través del 6.° espacio intercostal y laminectomia
D9-D10, extirpando la totalidad de la masa, sin encontrarse
componente intradural. Los cortes histoldgicos mostraron
tejido adiposo en el que se observaba de forma difusa abun-
dante tejido hematopoyético, con presencia de las tres series
y normal distribucidn, arquitectura y morfologia.

Un aspirado de MO, realizado a los siete dias de la inter-
vencién, revelaba celularidad normal con eritropoyesis algo
disminuida (15 %) y discreto aumento de mieloblastos (4 %).
La biopsia de MO presentaba hematopoyesis en damero,
globalmente hipocelular, con discreta hiperplasia mieloide y
moderadas alteraciones arquitecturales y madurativas de las
tres series, asi como aumento de los depositos férricos. La
sideremia era entonces de 11 ug/dl, transferrina 280 mg/dl,
saturacion 12 %, vitamina B12 455 pg/ml, 4cido félico 3,3
ng/ml. El Coombs directo e indirecto resultaron negativos,
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Fig. 2. Resonancia magnética. Se observa la misma masa de la figura 1, con
aparente introduccién en el canal medular y cierto compromiso intradural.

asi como los tests de Ham y sacarosa. El indice de FAL fue
de 80 y el cariotipo de MO, normal.

A los seis meses de la intervencion, el paciente presentd
anemia normocitica con Hb de 10 g/dl y Hto 33 %. Tras 15
meses de seguimiento, presenta una Hb de 13,5 g/ml y Hto
41 %, habiendo recibido hierro oral (80 mg/dia) durante 7
meses. No se han realizado nuevos estudios de MO, ante la
negativa del paciente. Se ha atribuido la anemia a una
toxicidad medular directa por alcohol dadas las alteraciones
observadas en el aspirado y biopsia.

Discusion

La existencia de masas de HEM sin enfermedad
desencadenante es infrecuente!, debiendo denominar-
se en este caso mielolipomas, tal como propone Fos-
ter. Los mielolipomas se localizan fundamentalmente
en suprarrenales y carecen de significacion clinica®.

El caso que presentamos supone la primera obser-
vacién de HEMIT sin causa aparente en el momento
del diagnéstico y con seguimiento evolutivo. En la
literatura se citan tan sélo tres casos idiopaticos
(2,5 %), descubiertos todos en estudios necropsicos>.

El hecho de que en la evolucién de nuestro paciente
apareciera una anemia después de la extirpacion de la
masa, circunstancia ya descrita en otros casos de
HEM?, y que en la biopsia de MO se demostrara
hipoplasia atribuible a ingesta etilica, nos lleva a pen-
sar que antes de declarar un caso de HEM como
idiopadtico, se debe seguir el curso evolutivo y hacer
una busqueda exhaustiva de la enfermedad desenca-
denante, que casi siempre se halla presente, aunque
sea pOCO expresiva como en este caso.

El origen de la HEMIT no estd claro, habiéndose
propuesto varias hip6tesis. Una de ellas aboga por la
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protusién de tejido hiperpldsico de la MO de vérte-
bras o costillas vecinas a través de una corteza adelga-
zada®. Otra teoria, mas aceptada, sugiere que serian
restos embrionarios los que se transformarian en teji-
do hematopoyético ante situaciones en las que la MO
se muestra deficitaria.

La edad media de los pacientes con HEMIT se sitda
entre la 3.2 y 4.2 décadas de la vida, debido a que se
cree que ¢l estimulo hematopoyético debe ser prolon-
gado para que se formen estas masas®. La frecuencia
es mayor en el hombre que en la mujer® 3,

La HEMIT no suele producir sintomas clinicos,
siendo escasas las complicaciones. Se han descrito, no
obstante, compresion medular en seis casos’, un caso
de disnea'® y un hemotérax masivo’. Por lo tanto, en
la mayoria de las ocasiones el diagnéstico serd casual,
al realizar una radiografia de térax por otro motivo,
como sucedié en nuestro paciente.

Las caracteristicas radioldgicas que presenta esta
patologia son las siguientes: a/masas que suelen locali-
zarse en mediastino posterior, paravertebrales, uni o
bilaterales, en intima relacién con las ultimas vérte-
bras dorsales (D9-D12); b/los bordes de dichas masas
son bien definidos, pudiendo estar lobulados; c¢/no
suelen producir erosion ni lesion de las estructuras
Gseas adyacentes!!.

De acuerdo con lo anteriormente expuesto, el diag-
néstico de HEMIT debe sospecharse ante un paciente
que presenta un tumor mediastinico posterior de las
caracteristicas radiolégicas descritas y una enferme-
dad de base potencialmente desencadenante. El diag-
nostico diferencial debe establecerse con las masas
que se localizan en mediastino posterior, siendo los
tumores neurogénicos los mas frecuentes. La confir-
macion diagndstica deberia realizarse con métodos
incruentos, como el estudio isotépico con Tc*® sulfuro
coloidal'?, dado que estas masas estdn muy vasculari-
zadas y la puncion, biopsia o extirpacion pueden ori-
ginar sangrado abundante!® 13, Ademds, a menos que
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se produzca alguna complicacidn, su extirpacion no es
necesaria'4. Por otra parte, estos tumores son radio-
sensibles®, por lo que debe valorarse esta posibilidad
con fines terapéuticos antes de plantear una actitud
quirdrgica.
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