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Introduccién: La clasificaciéon reciente de la OMS, incluye en su subcategoria de los
sindromes mielodisplasicos/ mieloproliferativos no clasificables la anemia refractaria
con sideroblastos en anillo con trombocitosis (ARSA-T) y se caracteriza por
alteraciones en la médula 6sea compatibles con ARSA (displasia eritroide y por lo
menos 15 % de sideroblastos en anillo), proliferacion atipica de megacariocitos y
trombocitosis > 600 x 10%L. Aunque raro y por veces de dificil diagndstico este
sindrome presenta interesantes cuestiones en su etiopatogenesis.

Caso Clinico: Mujer de 67 afos, enviada para estudio de anemia y trombocitosis.
Asintomatica y examen fisico negativo. Hb: 10,7 g/dl, normocitica- normocromica,
indice de producciéon de reticulocitos (IPR): 3,6%, leucocitos: 7,9x10° /L, neutrofilos:
4,9x10° /L, monocitos: 0,6x10° /L, sin basifilia, plaquetas: 988x10° /L, DHL: 414U/L
(135-225 U/L), ferritina: 425 ng/ml (14,0-233,1) y EPO: 45,5 mUIl/ml (10,2-25,3).
Mielograma: hipercelular, sin exceso de blastos; hiperplasia eritroide y megacariocitica
con nidos plaquetares. Reaccion de Perls: aumento de hierro extraeritrocitario y 31 %
de sideroblastos en anillo. Biopsia ésea: hipercelular, aumento de megacariocitos
dismorficos formando nidos. Aumento de la reticulina con abundantes depésitos de
hierro. Cariotipo: 46 XX; 5g- negativo. Pesquisa de la mutacion V617F del gen JAK-2
negativa.

Conclusion: ARSA-T

Comentario: Estudios recientes demostraron un aumento en la incidencia de la
mutacion V617F del gen JAK-2 en pacientes con ARSA-T. Este hecho puede tener
implicaciones terapéuticas y ayudar en su diagndstico una vez que la mutacion es muy
rara en los casos de ARSA clasica.

Este caso clinico, negativo para la mutacién V617F del gen JAK-2 y con cariotipo
normal (sin alteraciones del cromosoma 3 relacionadas con trombocitosis), pero con
caracteristicas tipicas de ARSA y también de trombocitemia esencial (TE), plantea la
posibilidad de ser un sindrome distinto (ARSA-T) o la presencia de dos entidades al
mismo tiempo (ARSA y TE).



