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La #b-Talasemia es una anemia hereditaria que se produce por una disminucién en la
produccion de las cadenas #b de la globina provocando un exceso de cadenas #a y su
precipitacion en el interior del hematie, lo que conlleva un sindrome hemolitico y
eritropoyesis ineficaz. La expansion de la médula hematopoyética puede conducir en
casos extremos al desarrollo de tumores hematopoyéticos extramedulares, siendo
este hecho mas frecuente en pacientes con #b-Talasemia mayor. A continuacion
presentamos el caso de un paciente con #b-talasemia intermedia con presencia de
focos de eritropoyesis extramedular.

Caso clinico: Paciente de 63 afios de edad, nacido en Espafia, con antecedentes de
#b-talasemia intermedia, hemosiderosis e hiperuricemia. En la exploracion fisica
destaca hepatomegalia y una marcada esplenomegalia. Refiere desde hace unos 10
afos dolores a nivel dorsal izquierdo, en region lumbar y a nivel abdominal. Estas
algias se atribuyeron a periesplenitis y a artropatia degenerativa lumbar. Se instauré
tratamiento analgésico y posteriormente bloqueo epidural. Dada la persistencia de los
sintomas se reevalla al paciente. Pruebas complementarias: Hemograma: Leucocitos
8x10%/L, féormula normal. Hemoglobina 10 g/dL. VCM 63,8 fL. RDW 33,7%.
Reticulocitos 3,3%. Plaquetas 100x10%L. Frotis de sangre periférica: Eritroblastos
picnaéticos circulantes. Algunos dianocitos. Metabolismo del hierro: Sideremia 116
#m/dL. Ferritina 70 ng/mL. Transferrina 265 mg/dL. IST 31%. PCR 2 mg/L.
Electroforesis en acetato de celulosa: Hemoglobina A2 5,8%. Hemoglobina Fetal
(HPLC) 0,6%. Estudio de mutaciones del gen HFE: Negativo. Bioquimica sérica: GGT
91 U/L. Resto de los parametros sin alteraciones. Estudio de hemostasia: normal.
Ecografia abdominal: Moderada hepatomegalia, sin lesiones focales. Vesicula con
imagenes compatibles con litiasis en su interior, via biliar sin alteraciones. Marcada
esplenomegalia. Resto sin alteraciones. TAC Toracico y dorsal éseo: A nivel dorsal
D8-D9 presencia de ocupacion de la gotiera costo-vertebral bilateral, mas expresiva en
lado derecho. Resto sin alteraciones valorables. Biopsia de masa paravertebral:
Médula 6sea con hiperplasia eritroide focal de habito reactivo, compatible con focos de
hematopoyesis extramedular. Se programa colecistectomia y esplenectomia con el
objeto de aliviar los sintomas derivados de colelitiasis y esplenemogalia masiva.
Posteriormente el paciente recibio telecobaltoterapia sobre las tumoraciones
paravertebrales, 8 sesiones de 200 cGy /sesién/dia. En TAC de reevaluacion realizado
3 meses mas tarde se observa desaparicion de la masa paravertebral dorsal en lado
izquierdo y marcada reduccion de la masa del lado derecho. Actualmente ha
desparecido la clinica de dolor.

Conclusiones: Una opcion de tratamiento eficaz en los focos de hematopoyesis
extramedular es la aplicaciéon de dosis bajas de radiacion (Dosis total de 10-20 Gy).
Otras alternativas son el tratamiento con hidroxiurea y la cirugia.



