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INTRODUCCION

Las clasificaciones y taxonomias son por natura-
leza construcciones mentales impuestas sobre una
realidad mucha veces compleja y ambigua. A pesar
de esto, clasificar las enfermedades es de suma im-
portancia ya que nos permite estandarizar nomencla-
turas, facilitar la comunicacién entre los especialistas
e investigadores.

1. Con respecto a la clasificacién de los SMD que
hoy nos ocupa, son varias las que se utiliza-
ron hasta la actualidad (Figura 1). Desde la
descripciéon por Leube en 1900 de un paciente
con Anemia Macrocitica severa con evolucién
a leucemia aguda, le siguieron varios reportes
de pacientes con anemia macrocitica, citopenias,
alteraciones madurativas de los precursores
mieloides, aumento de blastos y riesgo de evo-
lucién a leucemia.

2. En 1953 se impone el término de Anemias Re-
fractarias, que englobaba un grupo de anemias
con personalidades bien definidas, diferentes a
las anemias refractarias congénitas.

3. Recién en la década de 1970 Saarni y Linman
reconocieron a la enfermedad como un trastorno
primario de la médula 6sea, caracterizada por la
disminucién de la maduracién de precursores
hematopoyéticos y de hipercelularidad de mé-
dula ésea. A mediados de la década del 70 un
grupo internacional constituido por médicos y
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patdlogos conformaron el Grupo Cooperativo
Franco-Americano-Britanico (FAB)

4. El grupo franco-americano-britanico (FAB) en
1976 acufi6 el término ““sindromes mielodisplé-
sicos” en una serie de propuestas sobre las leu-
cemias agudas. Surgiendo dos subgrupos: Leuce-
mia Mielomonocitica Crénica (LMMC) y Anemia
Refractaria con exceso de blastos (AREB).

5. En el afio 1980 ésta clasificacién fue ampliada y
posteriormente publicada 6
La primera clasificacién publicada fue en 1982 por

el Grupo FAB. Elaborada mediante criterios morfo-

légicos de facil obtencién y reproducibilidad. En
ella se distinguen 5 categorias y se reconoce el valor

prondstico de la misma (Tabla 1).

Es una clasificacién morfolégica que tiene en
cuenta el porcentaje de blastos en sangre periférica y
médula 6sea, nimero absoluto de monocitos, presen-
cia de bastones de Auer y la cantidad de sideroblastos
en anillo™.

Organizacién Mundial de la Salud. OMS (1999).

En 1990 la OMS propone revisar la clasificacion,
la revision estuvo basada en un estudio que incluyé
1600 pacientes del registro de SMD de la Universidad
de Dusseldorf, con diagnéstico de SMD primario*.

En el 2001 en su 3° edicién la OMS incluye nu-
merosos cambios que tienen como objetivo separar
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Fig. 1.- Evolucién de la clasificacién de los sindromes mielodispldsicos, desde la era en que estos sindromes eran mal caracterizados y conocidos
colectivamente como “preleucemia” (el término preponderante en los ‘60 y a principios de los '70 para lo que ahora se conoce como SMD o MDS
por sus siglas en inglés hasta las clasificaciones FAB de 1976/1982 y en la iiltima década, los dos sistemas de la OMS.

entidades que, a pesar de tener un comportamiento
biolégico y clinico propios, eran incluidas hasta
ahora dentro de un mismo subtipo.

En primer término disminuye el porcentaje de
blastos requeridos para hacer el diagndstico de leuce-
mia mieloblastica aguda de 30 a 20%. De esta manera
se elimina la subcategoria AREB-T y LMMC y a ésta
ultima la re-clasifica dentro de otra categoria de des-
érdenes mielodisplasicos-mieloproliferativos’.

Asfi, la anemia refractaria (AR), en la que sélo
deben existir rasgos diseritropoyéticos, se subdivide

en dos grupos de acuerdo con la presencia (ARSA) o
ausencia (AR) de sideroblastos en anillo.

De esta forma la ARSA recupera su entidad y la
AR deja de ser el “cajon de sastre de los SMD” para
acoger solo las anemias refractarias “puras”.

El nuevo subtipo citopenia refractaria con displa-
sia multilineal (CRDM) incluye todas las bicitopenias
y pancitopenias refractarias con displasia de al menos
dos lineas celulares.

Los casos con displasia mieloide o megacariocitica ais-
lada pasan a engrosar el grupo de SMD inclasificables.
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La anemia refractaria con exceso de blastos (AREB)
se subdivide en dos grupos segtin la proporcién de
blastos en médula 6sea o en sangre periférica (Tabla
2), lo cual como demostraron Sanz et al. tiene valor
prondstico.

Finalmente, el Sindrome 5q-, se considera una
enfermedad con entidad propia’.

La inclusiéon de la LMMC como sindrome mielo-
displasico/mieloproliferativo (SMD/SMP) es 16gica.
Sin embargo, habra casos de LMMC con leucopenia y
monocitosis que deberan ser clasificados como SMD
seglin algunos expertos pero atin no hay consenso’
(Tabla 2).

En el 2008 la OMS en su 4° edicién propone nue-
vos cambios, agrega nuevas entidades y clasifica los
SMD y SMP.

Esta incluye dentro de los trastornos mieloides la
categoria de Neoplasia Mieloproliferativas/Mielodis-
plasticas. Estos desérdenes comprenden la LMMC,
la Leucemia Mieloide Crénica Atipica BCR-ABL -1
negativo (LMCa), la Leucemia Mielomielocitica Cré-
nica Juvenil (LMMC ]) y las neoplasias mielodisplasti-
cas/mieloproliferativas no clasificadas. (SMD/NMP,
U), también se propone una entidad provisional que
es la Anemia Refractaria con sideroblastos en anillo
y trombocitosis (ARSA-T)%°.

En cuanto a la LMMC se clasifica en base al
porcentaje de blastos en la médula 6sea y sangre
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periférica en lugar de recuento de glébulos blancos,
donde LMMC tipo 1: incluye 0% a 4% de blastos
(incluidos promonocitos) en sangre periférica o
inferior al 10% en la médula 6sea y LMMC tipo 2
incluyen 5% al 19% de blastos (incluidos promo-
nocitos) en sangre periférica o 10 a 19% de blastos
en médula 6sea o presencia de bastos de Auer con
menos del 20% de blastos en sangre periférica o en
médula 6sea®.

Primer cambio notable de esta nueva clasificacion
es el término de Citopenia Refractaria con Displa-
sia Unilineal (RCUD). Teniendo en cuenta que hay
algunos pacientes con neutropenia y displasia solo
limitada a los neutroéfilos y sus precursores o con
trombocitopenia y displasia solo en los megacariocitos
y plaquetas, se agrega la Anemia Refractaria (AR) la
Neutropenia Refractaria (NR) y la Trombocitopenia
Refractaria (TR.).

Anemia Refractaria con sideroblastos en anillo
debe distinguirse de la Citopenia refractaria con si-
deroblastos en anillo y displasia multilineal.

En la tabla 3 se definen los diferentes tipos de
sindromes mielodisplasicos.

OTROS GRUPOS de SMD

Dos variantes de SMD se presentan con una
frecuencia suficiente como para ser debatidas:

TABLA 1.- Clasificacién FAB (1982)*

Anemia refractaria simple (AR)
Anemia refractaria sideroblastica (ARS)

Anemia refractaria con exceso
de blastos (AREB)

Anemia refractaria con exceso
en transformacion (AREBT)
Leucemia mielomonocitica
crénica (LMMC)

Anemia inexplicada persistente con dishemopoyesis
AR con mas del 15% de sideroblastos en anillo

AR o0 ARS con 5-20% de blastos en médula ésea y menos
del 5% de blastos en sangre periférica.

20-30% de blastos en medula 6sea o mas del 5% de blastos
en sangre periférica. Presencia de algunos bastones de Auer.
Médula ésea como en AREB, con monocitosis periférica
superior a 1x 10°/1

TABLA 2.- Clasificacién FAB/OMS ( 2001)”

FAB OMS

AR (Anemia Refractaria)

AR (unilineal)

Sindrome 5¢-
Citopenia Refractaria Displasia multilinea (CRDM)

ARSA (unilineal)

CRDM con sideroblastos en anillo (CRDM-RS)

ARS en anillo(ARSA)

AREB (AR con exceso blastos) AREB-I
AREB-II

AREB-T (en transformacion) LMA

LMMC (L.Mielomonocitica Crénica)

SMD/SMP (MDS/MPD)
No clasificable
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Subclase de SMD

Sangre periférica

Médula 6sea

Citopenia refractaria con
displasia unilinaje (RCUD)

Anemia refractaria (AR)
Neutropenia refractaria (NT)

Trombocitopenia refractaria (TR)

Anemia refractaria con
sideroblastos en anillo
(ARSA)

Citopenia refractaria con
displasia multilinaje
(CRDM)

Anemia refractaria con exceso
de blastos tipo 1
AREB-1

Anemia refractaria con exceso
de blastos tipo 2 AREB-2

SMD asociada con delecion
aislada 5q Del (5q)

Anemia < 1 % de blastos.
Neutropenia< 1 % de blastos.

Trombocitopenia
<1 % de blastos.

Anemia;
<1 % de blastos.

Citopenia;
<1 % de blastos;
sin bastones de Auer.

Citopenia;
< 5 % de blastos;
sin bastones de Auer.

Citopenia (s)
5%-19% de blastos
+ bastones de Auer

Anemia; < 1 % de blastos;
Plaquetas normales o

Displasia eritroide uni-lineal (en =
10% de las células) < 5% de blastos
Displasia granulocitica uni-lineal.
< 5% de blastos.

Displasia megacariocitica

< 5% de blastos.

Displasia eritroide (de eritrocitos);
<5 % de blastos; =15 % de sidero-
blastos en anillo.

Displasia multilinea + sideroblas-
tos en anillo <5 % de blastos, sin
bastones de Auer.

Displasia mono- o multi-linaje
5-9 % de blastos; sin bastones
de Auer.

Displasia uni o multilinaje
10%-19% blastos + bastones
de Auer.

delecién aislada 5q, Anemia,
megacariocitos hipolobulados,

aumentadas.

SMD no clasificable
MDS-U

Citopenias;

< 1 % de blastos

<5 % de blastos.

No se ajusta claramente a otras
categorias de displasia < 5% de
blastos; si no hay displasia ni
kariotipo asociado a SMD.

SMD hipocelular y SMD con mielofibrosis. Nin-
guna de estas entidades se incorpora en la cla-
sificacién. Por el contrario, SMD asociados con
fibrosis de médula (SMD-F) tienen un curso cli-
nico mas agresivo, con peor pronostico y mayor
tasa de transformacién a LMA. La OMS reconoce
que la mayoria de SMD-F son de alto riesgo y
probablemente AREB pero es dificil obtener una
estimacion adecuada del porcentaje de blastos®.
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