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Resumen  

Pareciera que la anemia refractaria sideroblástica idiopática (IRSA) es un cambio maligno, 
no invasivo y con frecuencia preleucémico. Algunos pacientes desarrollan otros tipos de 
neoplasias y desórdenes hematológicos. Se revisa la literatura reciente más importante al 
respecto, y algunos conceptos sobre la posible mutación de la célula germinativa común, 
que origina estos cambios.  
    Se detallan las manifestaciones clínicas sobresalientes que presentan los pacientes con 
IRSA, haciendo hincapié en la cronicidad y posible malignidad de la enfermedad.  
    Se menciona lo sombrío del pronóstico y lo difícil del manejo de los enfermos (Rev. 
Cost. Cienc. Méd. 1982;3(2):149-164).  
 

Introducción  

En la primera parte de esta revisión (70), se definió a la IRSA como una anemia de 
evolución crónica y de difícil estudio y caracterización. En términos generales, se observa 
una doble población en las tres líneas medulares, pero fundamentalmente en la serie eri-
troide, que se muestra hipocrómica o megaloblastoide, sin reticulocitosis, a pesar de la hi-
perplasia eritroide medular, con hipersideremia y sideroblastos anormales.  

La o las causas del trastorno no se han dilucidado, pero está a nivel de la célula tronco 
primitiva. La primera serie medular afectada es la eritroide; con el avance de la enferme-
dad aparecen signos disleucopoyéticos y a nivel de función plaquetaria.  

Se describió también la teoría de Dameschek, quien coloca a la IRSA como la fase ini-
cial de un desorden mieloproliferativo altamente maligno, que se conoce como síndrome 
de DiGluglielmo (23).  
 
Relación de IRSA con enfermedades malignas 
 

Esta       asociación    se   ve    sustentada    por    muchos de los estudios que se 
están     llevando a   cabo,   para     aclarar el      concepto    de    preleucemia. Se 
establece    definitivamente    que    IRSA     es    un     cambio    maligno e irreversible 
(23).       Hay       numerosos       grupos         de       reportes        de       asociación    clara 
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de IRSA con procesos malignos. Rozman y colaboradores, en un estudio de doce pacien-
tes con IRSA, señalan que el 50 por ciento desarrolla enfermedades neoplásicas, incluyen-
do dos casos de leucemia granulocítica aguda (89). Por otra parte, la presencia de anemia 
refractaria es un hecho prácticamente constante en preleucemia (58,75). 
 
    En algunos pacientes con neoplasias, se han demostrado cambios en el metabolismo 
del hierro, que pueden estar relacionados con los vistos en estas sideroblastosis (83). La 
anemia sideroblástica como preleucemia es infrecuente, pero se observa más a menudo 
cambios sideroblásticos sin anemia. Este tipo de preleucemia puede durar 
aproximadamente un año, se presenta con más cambios megaloblásticos que 
hipocrómicos, y frecuentemente origina leucemia mielomonocítica (58). En estudios 
profundos sobre el metabolismo del hierro en leucemia granulocítica crónica, se ven 
signos de siderosis secundaria en las fases agudas de la enfermedad, tanto en la 
transformación blástica como en la transformación a eritromielosis (8). 
 

La asociación de IRSA con leucemia es aún más definida, y se ha discutido 
ampliamente respecto a la importancia de considerar estos pacientes, como 
potencialmente portadores de leucemia granulocítica aguda, en cualesquiera de sus 
variedades (5, 7, 10, 15, 19, 21, 25, 31, 36, 39, 50, 55, 59, 61, 66, 76, 82, 83, 84, 85, 88, 
89, 90, 92, 94, 97,100, 103, 111, 114). Un gran número de estos casos, son series de 
pacientes que presentan la transformación a leucemia aguda en un tiempo variable, pero 
que tiende a ser prolongado. Hernández y colaboradores (39) presentan una serie de 
trece casos, de los cuales seis desarrollan leucemia aguda en un período variable de dos 
meses a dos años. Todos los pacientes se clasificaron como "anemia sideroblástica con 
mieloblastosis parcial", por lo que pueden representar pacientes con inicios de la 
transformación maligna.  
 
    Numerosos reportes de pacientes con IRSA, de alguna manera se relacionan con otras 
enfermedades hematológicas, diferentes a la leucemia granulocítica aguda. Se ha visto 
IRSA en anemia hipoplástica congénita (12), leucemia linfocítica crónica (29, 72), poli-
citemia vera (65), escleroderma y leucemia aguda (105), lupus eritematoso diseminado (6), 
linfoma (66, 106), metaplasia mieloide agnogénica (38, 66), anemia aplástica (16), HPN 
(63), anemia aplástica y HPN (102), mieloma múltiple (50, 55, 61,106) y metapIasia 
mieloide (112). 
 
    Se ha planteado la posibilidad de que exista una anemia "prelinfoplasmaproliferativa" 
(106), y que la leucemia aguda sea parte de la historia natural del mieloma, que no se 
manifiesta dada la cronicidad de la enfermedad (50, 98). Las drogas como melfalán pue-
den ocasionar un estado preleucémico acelerado, por lo que IRSA puede representar un 
estado "preleucémico" en pacientes con mieloma múltiple (55, 61). 
 
 
    Probablemente, el punto más confuso en esta discusión de IRSA como preleucemia, 
reside nuevamente en el hecho de la diversidad de nombres para la entidad (70). Un buen 
número de autores, señalan la diferencia entre IRSA y anemia refractaria con mieloblas-
tosis parcial (ARcMP), como un hecho definitivo. Es muy probable que la leucemia de tipo 
mielomonocítico sigue con gran frecuencia a los estados preleucémicos (58), por lo que 
IRSA suele considerarse como un primer estadía preleucémico, que será seguido por el 
cuadro de ARcMP. Las diferencias pueden depender del tipo evolutivo, características que 
se manifiestan según el estadía de la enfermedad. Incluso, hay reportes de casos en los 
que ambas enfermedades, (IRSA y leucemia mielomonocítica), se presentan simultá-
neamente, sin ser ninguna secundaria a la otra (115), Y casos que se han llamado 
leucemia eritromonocitaria (17). Las diferencias que se han citado para distinguir IRSA de 
ARcMP, se basan en que, en IRSA sólo los eritrocitos basófilos presentan la morfología de  
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sideroblastos en anillo, mientras que en ARcMP son los proeritroblastos, y la tinción de 
PAS es irregularmente positiva (86). Parece que en ARcMP hay mayores alteraciones en 
la serie granulocítica que en IRSA (75). Estos datos no parecen descartar que se trate de 
un mismo proceso con diferentes estadíos evolutivos (111, 114), y que los mecanismos 
fisiopatológicos incluyan inhibición de la maduración y leucemización en ambas. Zittoun 
(I15) señala que el pronóstico de IRSA y ARcMP es diferente, pues la primera entidad es 
relatimente benigna, mientras que la segunda implica insuficiencia mieloide, monocitosis y 
transformación frecuente a leucemia aguda. 
    Pareciera más razonable, en vista de lo expuesto, que IRSA se encuentra en el extremo 
benigno de un espectro de enfermedades progresivamente neoplásicas, que involucran las 
series monocítica y eritroide en fonna simultánea. El episodio maligno terminal, presenta 
proliferación aguda monoblástica y eritroblástica. Esto está de acuerdo con lo expuesto por 
Dameschek (5, 17). 
    Pareciera que la determinación de muramidasa sérica, puede utilizarse en pacientes 
con IRSA para predecir su transformación blástica, ya que se ha notado normal o baja en 
IRSA sin mieloblastosis medular, y elevada en ARcMP (107). Otro estudio semejante, 
aunque nota la elevación en ARcMP, no confía en este cambio para predecir la leucemi-
zación (76). Deben esperarse estudios más amplios antes de poder dilucidar este aspecto 
del problema 
    Hay bastante evidencia para suponer que el trastorno en IRSA, radica en una mutación 
de la célula tronco común o germinativa medular ("stem cell"). En los últimos dos lustros se 
ha podido comprender, con bastante amplitud, lo referente a la existencia y función de la 
célula germinativa pluripotente de la hematopoyesis (célula tronco común, célula pri-
mordio, "pluripotent stem cell") (2, 52, 78, 79, 80), así como lo relativo a su progenie 
inmediata de células madres germinativas comprometidas. Los conocimientos actuales in-
dican que la célula germinativa hematopoyética más primitiva, da lugar a la producción de 
linfocitos (T y B), o a una célula germinativa pluripotente, capaz tanto de autorreplicación, 
como de diferenciación en células progenitoras de las series eritrocítica, granulocítica-mo-
nocítica o megacariocítica. 
    La producción de estas células es influenciada por factores microambientales (nicho 
ecológico), factores derivados de Iinfocitos y agentes humorales específicos, la acción de 
los cuales puede ser incrementada por varias sustancias hormonales (52). En la Figura 1 
se demuestra cómo las células sanguíneas maduras, pueden ser producidas a partir de 
una célula panhemopoyética, a través de una serie de diferenciaciones. 
    Las alteraciones morfológicas, cinéticas y fisiológicas que caracterizan IRSA, se origi-
nan de este trastorno, dando las interrelaciones entre varias enfermedades señaladas en 
la Figura 2. 
    Se ha reportado el caso de dos pacientes, hermanos entre sí y de sexos opuestos, am-
bos con IRSA, y que evolucionaron en el transcurso de treinta y cinco años a leucemia 
aguda (10). Por otra parte, se han visto anormalidades cromosómicas en muchos pacien-
tes. En IRSA se citan casos de hipoplodía, especialmente, trisomía del grupo C (1,37,47, 
56, 74, 92), y aneuploidía (24), siendo muy semejantes estos reportes con lo observado en 
preleucemia. La pérdida de un cromosoma del mismo grupo ha sido considerado pre-
leucémico (43), y el hecho de que estas mutaciones no se limitan a la serie eritroide, indi-
can que puede tratarse de un defecto a nivel de la célula madre común (41, 47, 92). La 
existencia bien comprobada de una doble población en cada una de las series medulares, 
sugiere también una mutación genética adquirida, en la cual se observa el dominio progre-
sivo del clan mutante sobre las líneas celulares normales (26, 54).  
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    Es definitivo que en IRSA se encuentran profundamente afectadas las series eritroide, 
mieloide y megacariocítica. Las alteraciones químicas y cinéticas son semejantes a las ob-
servadas en HPN, leucemia aguda, eritroleucemia y otros síndromes mieloproliferativos, 
mielodisplásticos primarios, y aplásticos (18, 32, 38, 97, 112). Los estudios citofotomé-
tricos y autorradiográficos, han demostrado en lRSA una disminuida proliferación eritro-
blástica, que tiende a detenerse a nivel de policromatófilo temprano o E4, en fase G1, 
comparable a lo encontrado en eritroleucemia (69). La eritropoyesis ineficaz, con deten-
ción a nivel de G1, G2 ó S, y acumulación de células en esos estadíos, está bien compro-
bada (42, 77, 91). En leucemia granulocítica aguda, y leucemia oligoblástica o pancito-
blástica ("smoldering leukemia"), se presenta un trastorno dinámico semejante a lRSA, con 
un tiempo de generación y un tiempo de mitosis alargados, y con disminución de eri-
troblastos que incorporan timidina (30, 71). Estudios en cultivos de tejidos revelan que en 
IRSA hay un patrón de maduración normal, mientras que está disminuido en preleucemia, 
leucemia aguda y DiGuglielmo (35).  
    Se ha indicado que los cambios de diferenciación se mantienen normales hasta el de-
sarrollo de leucemia aguda, aunque los cambios metabólicos, como sideroblastosis y pro-
longación de los tiempos de generación, preceden a la leucemia aguda por muchos años 
(83). Nuevamente se ve que una evidencia que pretende diferenciar a IRSA de los estados 
preleucémicos, no necesariamente logra su exclusión.  
    Es importante destacar las semejanzas que presenta lRSA, en este sentido, con las 
descritas para los estados preleucémicos (11). El trastorno mielopático y heterogéneo en 
IRSA, permite que sea frecuente encontrar anemia sin reticulocitosis, trombocitopenia o 
trombocitosis, neutropenia o neutrofilia. Los neutrófilos a menudo presentan desviación a 
la izquierda, gigantismo, puentes metafásicos, degranulación parcial o total, vacuolización, 
apariencia pseudo-Pelger Hüet, y granulaciones semejantes a cuerpos de Auer (11, 15, 
17, 21, 26, 27, 48, 83, 90, 92). La fosfatasa alcalina leucocitaria frecuentemente está 
disminuida (11, 15, 21, 26), y otros defectos enzimáticos incluyen disminución de mielo-
peroxidasa (15), disfunciones varias, y defectos de degranulación y actividad bactericida 
(62, 90). Esto puede explicar la susceptibilidad a infecciones en los pacientes preleucémi-
cos y en IRSA. Las plaquetas en sangre periférica pueden presentarse bizarras o gigantes, 
con agresión plaquetaria disminuida (26, 27, 75, 90, 104). Los megacariocitos pueden es-
tar aumentados en la médula ósea (11, 19, 27), muchos pequeños, binucleados, con gra-
nulación y vacuolización anormal (19). Se puede ver un asincronismo en la formación de 
granulación y membrana (19). Se ha reportado megacariocitos circulantes anormales, muy 
pequeños, que pueden confundirse con linfocitos atípicos (14). A menudo hay monocitosis 
(17, 21, 48, 90), los monocitos presentan cromatina agrumada y núcleos muy redon-
deados (17, 90), con vacuolas intranucleares y citoplasmáticas (48). La hipersideremia es 
un hecho algo frecuente, y los sideroblastos se presentan en diferentes proporciones (11, 
21, 26, 75, 83, 92, 104). Se ha estudiado la actividad específica de la glicina, para obser-
var la proporción de heme a globina en los eritroblastos de diferentes enfermedades. Una 
relación disminuida (menor de 1), puede indicar preleucemia y se observa a menudo en 
lRSA (51).  
    Se ha visto en los eritroblastos de preleucemia e IRSA, una capacidad aumentada para 
sintetizar piridoxal-fosfato, que se encuentra disminuída en alcoholismo y en pacientes con 
drogas antituberculosas (49). 
    Parece que no queda duda en cuanto a la importancia de lRSA como muestra temprana 
de un proceso  maligno,   aunque su   evolución sea   tan  lenta que no se manifieste  en el  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
154



transcurso de la vida del paciente. Como estado preleucémico es sumamente importante, 
puesto que aproximadamente el 50 por ciento de los pacientes, pueden desarrollar leuce-
mia aguda o complicaciones hematológicas graves (54).  
 
 
 
Caracterización clínica  
 

Ya describimos los hallazgos principales en la sangre periférica y la médula ósea de los 
pacientes con IRSA (70). Pero, ¿qué manifestaciones clínicas presentan, cuál es su mane-
jo y pronóstico, qué tratamiento debe prescribirse?  

Como todo lo que rodea esta enfermedad, estas preguntas no pueden responderse clara 
y contundentemente. Parece definitivo que IRSA es una enfermedad que se presenta en la 
edad adulta, sobre todo en la vejez (7, 22, 33, 39, 60, 62, 88, 94), aunque hay algunos ca-
sos en personas jóvenes (33, 39, 40, 108). En un análisis de catorce casos (22), todos 
eran mayores de cuarenta y tres años, y once mayores de sesenta años. Los hombres 
parecen ser más afectados que las mujeres (9, 33,39, 75, 88, 108), aunque en una serie 
de setenta casos, el 60 por ciento eran mujeres (60), otro autor reporta dos mujeres 
enfermas (95). En un estudio de veintitrés pacientes (108) sólo se presentaron dos casos 
en negros, por lo que la raza blanca parece ser más afectada. Este dato debe interpretarse 
en cautela, como todos los estudios poblacionales, ya que no sólo es una serie 
relativamente pequeña para ese fin, sino que tampoco descarta que se trate de una 
población que de por sí tenga una proporción mayor de blancos. Debe esperarse la 
publicación de una casuística en población exclusivamente negra, antes de afirmar que 
hay algún tipo de resistencia racial. Es interesante anotar que uno de los pocos casos en 
gente joven, corresponde a un muchacho negro de veinte años (108).  
    En realidad se trata de una enfermedad poco frecuente. Un grupo hematológico estudió 
dieciséis casos en cuatro años, en un total de veintitrés anemias refractarias (75). Otros 
científicos reportan veintitrés casos en dieciséis años (9, 108). Un análisis retrospectivo, a 
propósito de un estudio global en España, proporcionó los datos de doscientos sesenta y 
un casos en mil cuarenta meses, en quince diferentes grupos hematológicos, lo que 
corresponde a un promedio de dieciocho casos por grupo por 5,3 años (88). Dentro de las 
anemias refractarias en general, los pacientes con IRSA constituyen un grupo importante; 
dieciséis IRSA en veintitrés casos (75), cinco en diecisiete (64), once en veintitrés (33), 
treinta y cinco en setenta (60), seis en veinte (38), tres en seis (71). 
    No queda duda de que la evolución es profundamente crónica en la gran mayoría de los 
reportes. Algunos autores señalan que la sobrevida de los pacientes, en las series 
estudiadas, varían de dos meses a dos años (39), y de tres meses a once años (75). El 
estudio comprensivo español, que fue mencionado anteriormente (88), señala como 
tiempo medio de sobrevivencia 22,1 meses, con un 63,5 por ciento de los pacientes que 
aún viven al momento del estudio. Se han reportado sobrevidas de diez y hasta más de 
veinticinco años (3, 28). 
    El pronóstico, por otra parte, es sombrío. El paso a leucemia aguda, especialmente 
mielomonocítica, es relativamente frecuente (39, 88, 89, 92). También se reporta que 
aproximadamente el 50 por ciento de los pacientes, pueden presentar otras neoplasias 
(89). El manejo del paciente, ampliamente expuesto por Sullivan (101), incluye los intentos 
terapéuticos con los hematínicos usuales, sin que se reporte mejoría importante en la 
mayoría de los casos (60, 73, 88, 89). 
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    Con frecuencia, el único tratamiento que se indica es aquel de mantenimiento, suple-
mentado con antibióticos cuando se presentan las crisis infecciosas. A veces la piridoxina, 
en su forma de piridoxal-fosfato, puede sucitar ligeras mejorías (34, 41, 73, 89). 
    El paciente debe ser transfundido si fuera necesario (34), aunque la hemocromatosis 
resulta como complicación casi obligada en la evolución de la enfermedad (13, 66, 89). El 
hierro terapéutico, que en algunos casos se prescribe al confundirse IRSA con la anemia 
hipocrómica ferropriva, no guarda relación con la cantidad o distribución del hierro 
mitocondrial (73), y la hemocromatosis puede, raramente, deberse a elevada absorción 
intestinal (13). Algunos pacientes experimentan mejorías importantes con desferrioxamina, 
quelando el exceso de hierro (13, 45, 73). 
    Se ha descrito una bomba portátil de infusión subcutánea de desferrioxamina, que 
aparentemente da excelentes resultados, ya que produce una mayor excresión de hierro 
que mediante inyección intramuscular (45). 
    La esplenectomía puede ayudar a veces (108), aunque en general está contraindicada, 
ya que el riesgo de flebitis o tromboembolismo es mayor en los pacientes con IRSA, que 
en otros pacientes con enfermedades hematológicas, por la frecuencia de las anormalida-
des plaquetarias (4). A pesar de la elevada probabilidad de desarrollar leucemia aguda, no 
debe darse tratamiento antileucémico, ya que no necesariamente la enfermedad debe se-
guir un curso maligno (62, 92). Se han reportado remisiones completas con extracto puro 
de hígado, en cinco de trece casos, especulándose si se suplirá así un factor eritropoyético 
deficiente (60).  
 
    Dado que no se presenta una respuesta uniforme a los diferentes abordes terapéuticos, 
es necesario esperar estudios bioquímicos profundos, que subclasifiquen IRSA en una se-
rie de deficiencias o anormalidades de tipo bioquímico, antes de explicar estos resultados. 
Otros medicamentos que han tenido algún éxito en casos aislados, son la vitamina C (60), 
68), la prednisolona en dosis bajas (44), y la azatioprina (113). En este último caso, se 
postula la existencia de autoanticuerpos antimitocondriales a nivel de la célula madre 
(113). El grupo español, en general, ha hecho intentos con todo lo mencionado anterior-
mente, además de radioterapia, sin ningún resultado positivo (88). Parece que la combina-
ción de desferrioxamina y vitamina C tiene resultados eficientes, pero con el inconveniente 
de que puede causar más muertes por disfunción cardíaca (68). 
    En los casos en que la piridoxina surte algún efecto, si se le suma un tratamiento de 
flebotomía agresiva, se presentan disminuciones muy importantes de la anemia (40,41). 
Persisten las anormalidades morfológicas, aunque puede normalizarse el hematocrito, la 
hemoglobina, el recuento de glóbulos rojos y de plaquetas, y los estudios ferroquinéticos 
(40). El hecho de que continúa la síntesis deficiente del heme, sugiere que el hierro en 
exceso no es responsable por sí mismo del problema (110). 
    Pareciera que el único tratamiento efectivo en estos momentos es el transplante de 
médula ósea, aunque el efecto es duradero únicamente en hermanos HLA idénticos (99). 
Se ha sugerido que, debido a que hay una maduración atrasada, el tratamiento a ese nivel 
puede evitar transformación a leucemia aguda (35). 
    Se mencionó anteriormente que los pacientes con trombocitosis, presentan una fre-
cuencia menor de leucemización (100). Cuando se comprueba una maduración defectuo-
sa, sin embargo, se puede esperar que definitivamente se trate de una condición preleucé-
mica (35), lo mismo que cuando la relación del heme a la g10bina es menor que 1,0 (51). 
No está bien claro si la hipodiploidía cromosómica predispone a, o más bien protege con-
tra la leucemización (46). El estudio de los antígenos eritrocitarios de membrana, puede 
constituir  un  elemento de valor  pronóstico  (64).  A  pesar  de reportes  que  señalan  que 
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la elevación de muramidasa sérica, puede indicar la transformación blástica (107), no to-
dos están de acuerdo (76). Nuevamente puede tratarse de diferentes enfermedades, que 
han sido agrupadas bajo una terminología común. 
 
 
Conclusión 
 
    Se desprende de esta revisión, en dos partes, que IRSA constituye un problema confu-
so; para dilucidarlo se requieren estudios más profundos y exhaustivos. El paciente con 
anemia, refractaria a los hematínicos corrientes, de evolución crónica, hipocrómica o con 
tendencia megalocitoide, sin reticulocitosis, con leuconeutropenia y monocitosis, con hi-
persideremia, hiperplasia eritroide, siderablastos en anillo y eritropoyesis ineficaz, demos-
trada mediante la utilización de radioisótopos, presenta una anemia refractaria sideroblás-
tica. Al no comprobarse una etiología definida, se establece el diagnóstico de anemia re-
fractaria sideroblástica idiopática, conocida como IRSA, la cual debería interpretarse como 
una mielopatía global, por enfermedad de la célula primordio o tronco común de la 
mielopoyesis. Si presenta además disfunción plaquetaria y disgranulocitopoyesis, con in-
fecciones frecuentes y un aumento de mieloblastos en la médula ósea, su pronóstico em-
peora, y la posibilidad de que desarrolle una leucemia granulocítica, especialmente mielo-
monocítica aguda, aumenta. La comprobación de anomalías cromosómicas establece la 
mutación definitiva, que corresponde a la célula primordio anormal. La hemocromatosis 
sigue a la hemosiderosis precoz, siendo una complicación casi obligada de la enfermedad. 
    Aparentemente, los factores etiológicos no pueden definirse, pero pareciera que el error 
metabólico puede trazarse al compartimiento primitivo no orientado, que afecta primero la 
serie eritrocítica y luego se encuentra en las demás series, cuando empieza a 
manifestarse la hipoplasia medular (109). Se trata definitivamente de una anemia de tipo 
diseritropoyético, puesto que llena todos los requisitos señalados para este tipo de 
enfermedad 57,93). 
    IRSA es el tipo más común de las enfermedades de la médula ósea que se presentan 
como anemia refractaria, exceptuando las anemias secundarias a leucemia o aplasia total. 
Es una enfermedad poco común pero no rara, y debido a su curso insidioso y poco  
específico, puede confundirse con otras patologías. Puede incluso presentarse con una 
deficiencia de hierro subyacente, enmascarando totalmente el cuadro (54). La doble 
población no siempre es evidente, aunque suele verse con claridad. Incluso, se han 
descrito raros casos de anemias sideroblásticas, que se presentan como artritis 
monoarticular (53), como melanogenuria y protoporfirinas elevadas (87, 96), y 
escleroderma (105). 
    El metabolismo defectuoso del hierro es evidente, aunque no así el por qué de la 
anomalía. Pudiera postularse tanto una disponibilidad reducida del hierro, limitado a nivel 
mitocondrial, o una biosíntesis anormal de porfirinas y heme y/o globina. Se ha presentado 
la evidencia al respecto, que es poco concluyente. Por el momento, el tratamiento no se 
dirige a solucionar el problema básico, que de hecho no se conoce, sino más bien a quitar 
posibles agentes tóxicos, tratar otras enfermedades asociadas, administrar los 
hematínicos usuales, incluyendo piridoxina, transfusiones, y acaso pueda intentarse 
alguna respuesta con andrógenos. 
    Probablemente, los casos de I RSA sean mucho más frecuentes de lo que se supone. 
La cronicidad y relativa benignidad de esta anemia, permite que el paciente se 
desenvuelva perfectamente en su medio durante muchos años, por lo que queda expuesto   
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a todas las causas más frecuentes de mortalidad. La susceptibilidad aumentada a las 
infecciones, puede ocasionar procesos que incluso lleven a la muerte, pero si el paciente 
no es estudiado hematológicamente a fondo, no se descubrirá la lRSA, a menos de que 
sea muy manifiesta. Por otra parte, el hallazgo de sideroblastos anulares en otros tipos de 
patologías, hematológicas o no, puede desviar un diagnóstico. Un ejemplo claro es el del 
alcohólico, o el de un paciente expuesto a drogas y que presenta una sideroblastosis. Esta 
puede tener muchos años de evolución, y puede constituir una lRSA característica; pero al 
no haberse investigado anteriormente, puede clasificarse como secundaria al alcoholismo 
o la droga sospechosa, sin que necesariamente sea así.  

En la primera parte de esta revisión (70), se mencionó que se pretendía uniformar, de 
alguna manera, los hallazgos y enfoques de muchas personas que estudian lRSA con 
interés y seriedad. Esto no significa que el problema haya podido aclararse. IRSA sigue 
siendo una enfermedad enigmática, misteriosa, polémica.  

 

ABSTRACT 

It seems that idiopathic refractory sideroblastic anemia is a neoplasic 
change, a noninvasory tumor that is frecuently preleucemic and related 
other malignancies.  

The present revision on this theme, in dudes some discussion on the 
possible mutation of the stem cell, that may give rise to the changes seen 
in IRSA.  

We also discuss the clínical manifestations of the illness, emphasizing 
its chronicity and neoplasic associations. The prognosis is somber, and 
very little can be done for the patient.  
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