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1.- INTRODUCCION

La Esferocitosis, un tipo de anemia hemoltfica crónica
y congénita, definida con claridad desde el principio de siglo,
frecuente en el norte de Europa, (1,2) practicamente raro en -
nuestro medio, justifico lo presentación de éste temo como tra-
bajo de tesi s.

Por los caractérísticas de este padecimiento que en nues
tro medio rural puede posar desapercibido, yo que fácilmente

-::

puede interpretarse dentro del marco clínico de otros tipos de -
anemia o problemas de índole nutricional, que es lo que frecuen
temente sucede en los servicios gratuitos de salud de nuestro pa-
ís, es por lo tonto necesario enfatizar que poro llegar 01 diagnós
!ico de esto enfermedad el primer poso es lo sospecho :del proce-=
so hemolítico.

.

Por su relativo frecuencia, su sencillo diagnóstico y rela
tivo fácil tratamiento, es de importancia poro el médico generái
el conocimiento o fondo de este padecimiento. Su pronóstico -
va a depender de lo erredicación de lo causo extrinseca, (aunque
persisto ,~I defecto intrínseco del eritrocito) (3), y siendo este un
procedimiento que no~ecesita de cirugía especializado, se oue-
de afirmar que en cualquier centro hospitalario del país se puede
diagnosticar y trotar esto enfermedad.

.
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11.- OBJETIVOS

Dejar un antecedente de ESFEROCITOSIS
HEREDITARIA para consulta y continuación
de estudios posteriores.

Proporcionar al le~tor una revisión de lite
rotura lo más completa y actualizada pos;
b~.

-

Presentar un caso trpico de Esferocito.is he-
reditaria, desde su diagnóstico hasta su tra-
tomiento.

Demostrar como una enfermedad (de este ti-
po puede ser diagnosti cado y tratado en un
medio hospitalario departamental.

1.
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111.- MATERIAL Y METO DOS

Se reviso la Historia Clrnica delzprimerpaciente diagnos-

ticado con esferodtosis hereditaria en el departamento de Medi--
cina del Hospital Regional de Zacapa en el año de 1980. De la -
historia clrnica se extracto ron dotos generales, antecedentes, revi
sión por sistemas, exámen Frsico, los nuevos datos para obtener el
dia gnóstico definitivo.

I '

,

Para llegar al diagnóstico definitivo se dieron una serie de
pasos, haciendo una correlación entre el método científi co y el -
método clrnico. El único paso no cumplido fue el de lb experimen
tación.

-

Se reviso literatura de lo má5Jreciente-sobre anemias hemo
liticQS )""especialmente de esferocitosis hereditaria tratando de in::
cluir todos los aspectos relacionados a estos padecimientos.

Se incorpora a este trabajo una serie fotogrófica de frotes -
periféricos para obtener una:oeisión objetiva del esferocito.

1

- -
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V.- REVISIONDE LITERATURA

1.- ANEMIA HEMOllTlCA, aspectos generales:

Antes de adentrarnos a lo que trata puramente de
Esferocitosis Hereditaria, presentamos un esquema gene-
ral del amplio capítulo de las anemias hemolrticas para -
una mejor comprensión de lo revisado:

DEFINICION:

Las anemias hemolíti.cas se caracterizan por una -
destrucción acelerada de los g'lobulos rojos, produciendo
un acortamiento de la vida media de los eritrocitos. La-
vida media del eritrocito es de 120 días, lIegandose a re-
ducir en algunos caSos de 15 a 20 días. r

¡
I
\

La destrucción de los eritrocitos esta favorecida -
por la fagocitosis, la presencia de aglutininas, hemolisi-
nas, lisis osmótica, factores mecánicos y secuestro con -
eritrostasi~: Las defectos intrínsecos del metabolismo de
las células rojas (principalmente en los desordenes heredi-
tarios), los tres últimos mecanismos predisponen a su des-
trucción. (3,4).

CLASIFICACION DE LOS PADECIMIENTOS HEMOLlTlCOSI

1.- DEFECTOS INTRINSECOS DEL ERITROCITO

r

j
l. Deficiencia hereditaria de enzimas de la' -

vía EmbdenMeyerhof (glucólisis anaerobia)

A. CONGENITOS

2.

3.

4.

~ --- - - ~
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a. Quinasa de pirwatd;

b. Isomerasa de triosafosfato

c. Hexoquinasa

d. Isomerasa de glucosafosfato

e. Quinasa de fosfoglicerato

f. Mutasa de 2,3 difosfoglicerato

Anormalidades de la vía oxidativa del fosfogluconato
(U d '

.. h f f t U )
.

eSVIOClon eXQsamono os a o

a. Deficiencia de la deshidrogenesa de glucosa 6-
fosfato (tipo caucásico)

b.,. Deficiencia de la reductasa de glutatión

c. Deficiencia del glutatión reducido

d. Deficiencia de peroxidasa de glutatión

Mecánismos desconocidos acompañados de:

a. Porfiria Eritropoyética

b. Cuerpos eritrocíticos de inclusión y pigmenturia
(dipirroles)

.

Eliptosis hereditaria
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5. Anormalidades ~uanlitat"
sis de yéptjdos de la glo~~~S

e
(~

la sínte-

nopatlas S, C. etc).
a emoglobi

6. Anormali dades cuntit at'
s' d

. 'vas de I .
IS e peptidos de la I b . (

a srnte-

t ' 1 . goma' d
a asemicos).

Sin rome..

B ADQUIRIDOS' d f . .. e IClenciade .
t 'VI amrna B

11 DEFECTO ERITROCITICO

12

EXTRAERITROCITICO
INTRINSECO MAS FACTOR

A. CONGENITO

2
1. Esferocitosishereditaria (B )

Def"' .
azo. ,clenc,a de deshidr

fato (tipo "sensibTd
doge

,

nasa de glucosa 6 fos
I I a a a primaquinan)

-

a. Ciertosfarmacos' .
nutrofurant' '

prrmaquina, panaquina I

K If
o~na, sustitutos de la vitamina -

, su onomldas, acido .' "
acido ac et " , . .

1

para amlnosallcdlCO
, sa ICI ico ft l If

fenaceti '
no a en o, su onas,

no, acetanilida, probenecid.

b. Venosos vegetales: Vicia faba f b.

I

'
a Ismo,

B. ADQUIRIDOS'
.

1, Hemoglobinuria p ..
normal)

aroxlstlca nocturna (Plasma-1

~ .~ -. -

--
.-. ~ - ---

- - --- -
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111
FJ>.S:TORE?,~T:%~[~nlQ8;I1JGQS

.lo

' '"

,,', <

\ ú20,:'):;)$HiJ ?~¿

A. AGENTES EXTRAÑOS AL PACIENTE

ZO:::>iz1'12:stf'í9p'A ~c

1. Transf~sión de eritrocitos incompatibles

q:nQ 2o'tubomE.lup
~:wLoJ .0

. a'. Isoaglutininas anti-A anti-B

-Off! no;?p>3i"

U:)20VOTiní om2110mUD',T .d

b. Isoaglutininas anti Rh, Ke\l, Duffy, etC.

"

,,\'100 oi{~EipB'"
!~011sfusionalesintragrupo)

29101uv\PV
2};:910,Q e H

2. 1)~'!j&8~~\Sb~A>Ii:~Ña
del recién nacido

í19:)f\O:J ,,'DrmH '\
>,J "

.
3, Mediccmentosy agentes qutmlCOS

"romOI) f1oboibp5! .:J
Relacionados a \a dosis:

fenilhidracina-

, ,1,S:1O:~5\\Y~w
$R:M~~~~0,

benceno, acet~

nilida, fenacetina, anilina, plomo arsina,

<M'\t~h'iilR.5u!9ron9f\iN '
'\

a,

cJn;:-ih

(D~on.\ 9'P~\nsíA-~.9
,!M\YP9he'!'8lftica

secundaria deb].

. da a: tipo hapteno: penicilina; reacción

. n
2S\6:>;~a.D~tff,'~,~t,ibol~'

quinidina, quinina,

fenacetir«\~jb~~ tipo del alfa meti I dopa.aRDiO; ¿~'c.~-

.!3 vD \1'4! ~!\\~~d":f~Cf~~~ZOTi13\MDjQP.q
.8.8

'W" ", )iJ~II'," p;J¡~ls~qf?z~W~~~W~gros)

-' ".
.' ~ h, Ba.rto!1e 1.0(fi e.bre 4e

Oroya)

°CiOi"¡ e ,'c' tífofns"¡ mblllupbO ,o.mBO"" . i

(ovi1¡",,~' JmoOJ eb or1"UN.f\O;;"\
m:>j al. W I h

., V' br '
.

c. SepñceIT1Ia ~10stn tum e c (\, t 10--

§:e>m.a(c~lera). poSas
veces otros.

-
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d. Virus (neumonfo atfpica, mononucl. . f ) eo
SIS In ecciosa -

5. Agentes ffsicos

a. CaloF: quemaduras graves

b. Traumatismo intravascular

"i. Valvulopatía aórtica
'ii. Protesis valvulares
iii. Microangiopatfa (hipertensión ma-

ligna, cáncer)

c. Radiación gcmma

6. Verlenosos vegetales: aceite de ricino

7. Venenosos animales

a. Veneno de serpiente{lecitinasa}

b. Veneno de loxocefes recluses (araña --
parda )

B.B. PADECIMIENTOS QUE SE DESARROLLANEN El
ORGANISMO, CON Y SIN uANTICUERPOSu -
DEMOSTRABLES

'

l. Anemias adquiridas hemolíticas e idiopá-
ticas (con prueba de Coombsf'°sitivQ)

~
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2. Anemias hemolfticas secundarios o "sintomáti-
cas" acompañados:

a.

b.

c.

d.

e.

f.

g.

h.

Enfermedad de Hodgkin

leucemia linfocrtica crónico, linfosarco-
ma.

lupus eritematoso sistémico

Corcinomatosis metastásica

Sarcoidosis; mielofibrosis; metaplasia mieloide.

Hepatopatfas: hxnores del ovario.

Púrpura trombocitopénica trombotica.

Necrosis renal cortical (Usfndrome hemolftico -
urémico)

3. 'Hel)'lOglobinuria paroxístico por fria.

(+) Factor extraeritrodtico, mostrado entre paréntesis (3,8)

MANIFESTACIONES ClINICAS:

las manifestaciones clfnicas van a estor dadas de acuerdo a los
siguientes factores:

f 1.- Velocidad de destrucción de los células rojos.

2.- El aumento de la producción de los eritrocitos por la médula -
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ósea como mecanismo compensatorio.

3.- Capacidad del hígado para extraer del plasma la
hiperbi Iirrubinem ia resultante.

4.- De la 'Concentración de haptoglobinas plamáticas
y la capacidad de fijación de la hemoglobina pre
vinienda su salida por los tiñones. -

5.- la naturaleza del padecimiento que viene a pro-
ducir un acortamiento de /0 vida corpuscular me-
dia.

6.- la aparición de complicaciones: Colestasis cole-
docolitiasis¡ ulceraciones en miembros inferiores ¡

crisis hiporregenerativas secundarias principalmen
te a infecciones. (1¡2¡3). -

La ictericia es el signo común de toda forma de -
anemia hemolítica y que va a variar desde las formas leves
a severaso .

la esplenome¡:¡alia es otro acompañante de hemó-
lisis inlravascular principalmente de evolución crónica¡ -
en algunos casos puede existir hepatomegalia.

Podemos encontrar todos los grados de anemia he-
molilica¡ desde trastornos agudos fulminantes hasta enfer
meda'des de extremada benignidad y de much;s años de -:

evolución. (

La evolución de la anemia hemo!ítica¡ crónica sea I

hereditaria o adquirida¡ puede ser interrumpida por reac--

\,
I
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ciones agudas, (crisis hiporregenerativas), con depresión súbita
de la eritropoyesis¡ que se va a manifestar con el aparecimien-
to o acentuación de la anemia¡'<escalofrios, malestar general¡
dolor de cabeza y espalda¡ abdomen o miembros. El dolor abd~
minal puede ser tan severo¡ que se acompañe de riguidez de la
musculatura abdominal y llegue a simulOl"un abdomen quirúrgi-
co. Puede existir además un color obscuro de la orina debido -
a los pigmenos billares, pero además cuaf!do la hemólisis es sev~
ra, se encuentra hemoglobina y metablobina cuando se ha sobr~
pasado el umbral renal para la hemoglobina, que normalmente -
es de 100 a 150 mg. de hemoglobina por 100 ml. de plasma. Si
la hemolisis es lo suficiente rópida y grave, aparece postración
profunda y shock, 'acompañado de anuda oliguria e ictericia de
insl'alación rápida. Otras manifestaciones de anemia de instala-
ción rápida pueden presentarse como debilidad¡ palpilaciones, -
disnea, tcquicardia¡ cianosis, cardiomegalia¡ soplos funcionales¡
vértigos y lipotimias. (1¡2,3¡11)

MANIFESTACIONES HEMATOLOGICAS:

Se puede manifestar en dos fases. La fase inicial caracte-
'rízada por la rópida destrucción de células rojas. La fase ulterior
por regeneración sanguínea también rópi da. Ambas etapas se su-
perponen en especial, cuando el agente hemolítico actua durante
un período re lativamente largo.

La anemia es moderada o acentuada¡ según la duración de
la enfermedad, generalmente es del tipo normocítico, pero algu-
nas veces es macrocítica¡ sobre todo el estadío de regeneración -
rápida por el aparecimiento de células inmaduras y reticulocitos,
que tienden a ser de mayor tamaño que las células maduras. En-
los casos crónicos suelen encontrarse cifras del 10 al

¡ 5% de reti-

culocitos¡ 60% o mós en los casoS agudos. Se encuentra con fre-
cuencia policromatofilia, eritrocitos nucleados, corpúsculos de-
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Howell Jolly, anisocitosis, poiquilacitosis, células --
~ carncterLsHeasc de anemia falciforme y eliptosis.

De acuerda a la gravedad de la hemolisis puede
existir desviación a la izquierda en el hemtograma, sien
da el reflejo de la actividad regenerativa de los glóbu=-
los rojos. (2,3,11) Las plaquetas all'Tlentan en número -
aporeciendo formas extrañas y grandes. Puede haber -
leucopenia y trombocitopenia en la hemoglobinuria po~
xistica nocturna o por frio y algunas anemias hemolLticas
con Coombs positivo. La médula ósea esta hiperplasica,
no existen megaloblastos. (caracterLstica de la anemia -
perniciosa y otras anemi':'s macrocíticas, a menos que ha
ya deficiencia de acido fólico).

La concentración d~brr¡rwbina (predominantemen
te no conjugada) raramente es mayor de 8 mg.' por 100 ";T.
de plasma. La ictericia hemolítica se ha considerada du-
rante muchos años como acolúrica; se elimina poco o' nin-
guna bilirrubina con la orina, a menos que esté perturba-
da la función hepática, o que esten obstruidas las vías bi-
liares. (3,8,11)

PRUEBAS DIAGNOSTICAS

Dos son las fases a seguir pora poder diagnosticar
adecuadament-;' el proceso hemo!ftico. El primer poso se-
ria el de la sospecha de la enfermedad, y para esto nos -
podemos guiar por los sigui entes parámetros:

1.- Reticulocitosis de una semana o más de evolución
sin alivio de la anemía.

\
.,

~~
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2.- Reticulocitosis persistente en ausencia de anemia.

3.- Agravación rápi da de la anemia, con reticulocitosis o
sin ella.

4.- Ictericia acolúrica.

5.~ Esp!enomegalia sin causa clara en presencia de anemia.

La reticulosis en si no es causa de anemia, sino de manife~
tacion de eritropoyesis acelerada. ~ ausencia de re.ticu~oc~tos

no es dato en contra de la destruccion de glubulos rolos; md,ca-
donos solamente que la eritropoyesis esta disminuida.

Midiendo el tiempo de supervivencio de los eritrocitos de:..
pués de marcados con cromo radiactivo (Cr51). La.rápida.;ksa-

parición de las células marcadas normales; ~ la c..cu~a.clOn del

paciente, señala la existencia de un mecanismo hemol.t,co ext"=-
corpuscular.

El segundo paso después dememostrar el proceso hemolíti~o
es determinar la naturaleza del podecimiento y precisar su clasI-
ficación diagnóstica.

Pruebas especi'ficas para diagnóstico de anemia hemolítica:

Solamente se hará mención de las diferentes pruebas exist~
tes en la actualidad:

1.- PRUEBA DE LA FRAGILIDAD OSMOTlCA:

Positiva en la Esferecitosis hereditaria; a'gunas.vec~s en ~~
mias hemoH'ticas autoinmunes si existen esferoc,tos Adqu,n-

,

das". Es negativa para otras fQl1T1asde anemia hemolítica.
>
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4.-
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AUTOHEMOLlSIS:

Puede ser del tipo 1si la adición de glucosa'
I h 1

, .
P

prevle
ne a emo ISIS. or ejemplo en la deficiencia de-
la glucosa 6 fosfatasa.
La ~e~cci?n tip~ I1 se logra con adición de ATP; -
deficiencia de Isomerasa de triosafosfato.

PRUEBAS SEROLOGiCAS:

HEMOLlSINAS AL CALOR

HEMOLlSINAS"AL FRIO

HEMOLlSIS EN SUERO ACIDIFICADO

COOMBS DIRECTO

COOMBS INDIRECTO

PRUEBAS DE SUPERVIVENCiA DE La; ERITROCITOS
(3,4,11)

PRONOSTICO Y TRATAMIENTO:

Los objetivos perseguidos al iniciar el tratamiento
~

de estos procesos son:

1.-

2.-

Disminuir la destrucción de los glóbulos rojos )
I

A.umentar la tasa de producción y liberación de los - L
nuevos eritrocitos o ambos factores a la vez.

~

1

-~ ~
-
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3.- Determinar la causa del proceso hemolítico yerradicarla
en lo posible. En algunos casos se determina fáci 1mente
el agente causal (sustancias químicas o parásitos), "j7 el -
tratamiento va a ser específico.

En una crisis aguda de hemólisis se hace necesario tener

al paciente hospitalizado, en reposo, vigilando el equilibrio -
de líquidos y electrolitos, aliviar el dolor, en ocaciones se ha
ce necesario transfusiones masivas de sangre, cuan ch se corre-:
el riesgo de colapso circulatorio y muerte. Debe tomarse todas
las medidas y precauciones al tipificar los grupOS sanguíneos y
al realizar las pruebas cruzadas.

En los casos de anemia hemolítica adquirida, y principal-
mente las caracterizadas por presencia de anticuerpos, los este-
riodes controlan rápida y eficazmente la crisis. Es igualmente
eficaz al efectuar transfusiones pues disminuye el riesgo reacción.
Se recomienda el uso de.predn¡sona'ala dosis de 40mg. al día
por vía oral, metilprednisona o dexametasona por vía intraveno
sa. No se recomienda el uso de Hidrocortisona por lo retensi6n
de sales. La dosis se disminuye porgresivamente después de ha-
ber sacado al paciente de la crisis, dejandose de administrar al
~nas semanas después, aunque se han reportado casos en los

~

que en tratamiento se mantiene por años. (11)

-
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20 ES FE ROCITOS IS HFRE DITAR lA

SINONIMOS: Icteria crónica acolúrica
Anemia Esferocitica
Ictericia crónica faniliar

Icteri cia hemalítica familiar o congén i~
tao

DEFINICION:

Enfermedad familiar y hereditaria que se caracte-
riza por un grado variable de anemia hemolitica e ideri-
da, presencia de esferocitos y un aumento de la fragili~-
dad asmótica de los eritrocitos. ConiS¡derada actualmen-

"e dentro del grupo de anemias hemolíticas con un defecto
intrínseco del eritrocito más un factor extraeritrocítico.
(1,2,11)

ETlOLOGIA:

. Este trastorno se heredo como rasgo outosám ico do-
mmante. Se ha descubierto en muchas poblaciones, aun--
que la mayor porte de los casos ocurren en sujetos de raza
blanco, sobre todo los decendient'es de nativos del norte -
de Europa. En estas poblaciones lo frecuencia se ha calcu
lada en 200 a 300 por millóno (1 ,2~ 11)

-

PATOGENIA:

los caracteres más destacados de la fisiopatología -
de la Esferocitosis Hereditaria son estos:

1) Presencia de un defecto edtroc!tico intrínseco I

la membrana del glóbulo rojo.

1
--

~
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2) El hecho de que se necesite el bazo paro lo destruc-
ción excesiva de eritrocitos.

La membrana de la célula roja en esto enfermedad es me-

nos deformable y más permeable al ingreso del ion sodie que lo
membrana de los globulos rojos normales. Ccn forme ingresan -
cantidades elevados de sedio a la célula, el mecánismo de la -
ATPaso es estimulado, aumentando la velocidad de ingreso al
sodio, requiriendo 01 mismo tiempo un incremento de energía po
ra la repleción del ATP. A consecuencia de la disminución del
área de superficie del eritrocito y su capac1dod disminuida de -
cambiar de formo es atrapado en el bazo, en donde participan -
otros medíos para su destrucción. Se aplica=quí el término de
erítrostasis y que se puede definir como el proceso por el cual -
los eritrocitos están sujetos o tienen acceso libre a plasma reci-
ente. lo eritrostasis en los sinusiodes del bazo produce una de -
presión de glucosa y otros sustratos que proporcionan energía. lo
presión parcial de oxigeno y el pH relativamente bajos en el in-
terior de la pulpa esplénica hacen que hoya menos ATP. lo célu
la en este -momento es incapaz de deshacerse del exceso de=agoo
y sodio intracelulor, produciendose lo hemólisis: semejante a la -
prueba de !a hemólisis osmótica. lo célula esferocítica pierden
iíqu¡ do y probab leTlente proteína de la superfi eJe de su' membrana
cuando atraviezan los cordones de Billroth dando como resultado
células más rígidas y esféricos todavía. (3.4,5,6)

~

ANATOMIA PATOlOGICA:

El aumento masivo de vohmen dei bazo es más coracter¡'sti-
CQ de lo Esferocitosis Hereditaria que dIO las demós varientes de -
anemia hemolíticao Con frecuencia se encuentron.bozos de 1000
a 1500 gmso + El aumento de volumen depende de la conge¡¡tión f10
iabie de ios cordones de Biliroth.

~
r

I

- --
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, Se presenta metaplasia e hiperplasia de la mé-
dula osea, según el grado de anemia y la intensidad d
I h

_

1 " S
_e

a emo ISiS. e encuentran depositos de pigmento fe-
rrico en el hígodo, riñones, y aún en los ganglios linf'
ticos (3,7) .

a

(+) peso nonmal del bazo: de 150 a 200 gms.

MANIFESTACIONES CLlNICAS:

La gravedad del padecimiento varia en distintos
enfenmos. El algunos se manifiesta poco después de na-
cer, y en la mayorf:>arte en la vida adulta. La icteri--
cia y la esplenomegalia son las manifestaciones más fré
cuentes. Dura nte muchos años se puede presentar cier::
tas palidez, en vez de ictericia franca. La anemia pue
de ser exacerbada por crisis de desglobulización que se
caracteriza por fiebre, lasitud, palpitaciones disnea-

,
I 'y en ocaCiOnes do or intenso en abdomen, vómitos yano

rex~~;'(cuadro secundario a una supresión temporal o ce
saclo~ de la hemopoyesis, desarrollandose rápidamente-
anemIa. Estas crisis de hiporegeneración por lo regular
son desencadenadas por infecciones o hemorragias agudas.

En ocasiones puede encontrarse anomalías denta
I:s: in7isivos superiores aparecen hipoplásicos y ectó"=-
pICOS, faltando en ocasiones los superiores y centrales.
.Puede encontrarse además una coloración am!liHllo verdo
za de los dientes (discromatodoncia). (10) \ -
. Puede existir el aparecimiento de lesiones cutá-
neas~más frecuente en las extremidades) que culminan ~

con ulceras indolentes y ex.tensas en la cara interna de -

"r

l ----- --

-19-

la pierna, provocando a/.gynas veces retracciones viciosas del pie
en equino oequinovaro. Se cree sea secundario al aumento de la
sedimentación intravascular en la circulación periférica. (7,10)

Es bastante raro.,pbservar anormalidades congénitas delEes-
queleto, lo que Gansslen llama constitución hemolítica, menci~-
nando los principales que son: Cráneo en~otre, o redando y gran
de; polidactilia, hipogenitalismo, hipierelasticidad articular, a.!.
cos cigomáticos prominentes, micrognatismo, etc. (10)

Radiológicamente puede observarse estriación yengrosamien

to del frontal y parietal. La colelitiasis es una complicación fre=-
cuente y se presenta en un 30 a 60% de los pacientes, siendo rara
antes de los 10 años de edad, (7,10)

La anemia puede ser de leve a muy intensa, generalmente -
es del tipo nonmocítico. La característica es la presencia de gló-
bulos rojos pequeños, sin poli dez central (esferocitos), los leuco-
citos y plaquetas pueden ser nonmales en número o aumentados, pxe
sentando algunas veces desviaciónllOcia la izquierda. Los reticl!..-
locitos se encuentran aumentados, constituyendo del 5 al 20% de
los eritrocitos, (1,2,3,11)

El aumento de la fragilidad osmótica es la característica. (3,
4,5,6) La hipirbilirrubinem ia es del tipo indirecto, produciendo
ictericia acolúrica, es decir ictericia sin bilirrubina en la orina.
Hay aumento de urobilinógeno en heces y orina,

DIAGNOSTICO:
)

I

L
Los datos característicos son: Esplenomegalia, ictericia aco

lúrica, anemia de evolución crónica, esferocitosis, aumento de lO"

fragili dad e>smótica y de la autohemólisis que se inhibe por la admJ.

-
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nistracián previa de glucosa.

Para establecer i!! Cliagnóstico, hayrque buscar ano
malias similares en las parient,es de I~nfermas-con esfe..;)
citosis, incluso cuando no hay historia de anemid; icteri":: .

cia ni esplenomegalia. En algunos casos sólo las medicio~
nes de la fragilidad osmótica con glóbulos rojos incubados
dan resultados netomente anormales. Alrededók del 20 al
25% de los casos son espodadicos, probablern~hte como re~
sultado de penetración incompleta de los padres o de ocu-
rrencia de nuevos casos a través de mutación genética. -
(4,5,6)

TRATAMIENTO:

la transfusión de glóbulos rojos anormales está indi
cada únicamente durante las crisis hiporregenerativas de ~
la medula ósea. La esplenectomía es el tratamiento eficaz
de la esferocitosis hereditaria,4tb.IQJgarido la vida de los -
glóbulos mjos hasta valoresnonnales. En enfermos muy -
jóvenes es prudente esperar hasta los tres o cuatro años de
edad. Algunos autores piensan que una esplenectomía an!es
de los 'Cucitro años de edad puede disponer a padecer infe~
ciones. Está indicada la esplenectomi"a en todos los casos
de esferocitosis, aún en los compensados por riesgo de cri-
sis hiporregenerativas, anemia grave y colelitiasis con el -
consiguiente peligro de carcinoma de vesícula.

Con la esplenectomi"a se corrige la Dnemia, se dis-

bina a valores nonnales,' se evita el desarrollo de hemocro-
matosis, complicación observada recientemente en pacientes
de edad~anzada. La espienectomia corrige solamente el
factor extraeritrocitico de la enfermedad, mientras que pe!

\
----
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A. Hilio del bazo, B. Cerca de os vasos esplénicos y la cola del
páncreas, T. Ligamentoesplenocólico, D. Epiplónmayar, E. M~
senterio, F. Región presacrci, G. Anexos, H. Peritrsticular.

- J.
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VI.- PRESENTACIONDECASO

DATOS GENERALES:

Historia Clínica No. 126886
E.~. D. Pacie~te femenino de 14 años de edad, origi
nana y residente de Chiquimula soltera raza ladin a-

"
,

procedente de hogar integrado y condición socio-eco-
nómica deficiente.

MOTIVO DE CONSULTA:

Anemia de aproximadamente & años de evol.

HISTORIA:

Paciente que consultó al Hospital Regional de -
Z.acapa refirr:ndo que desde la edad de los 8 años apro-
xImadamente sus padres notaron la persistencia de;pali-
dez generalizada. Ha presentado en varías 'Ocdsi:one~ -
exacerbaciones de su palidez acompañado de dolor abdo
minal y fiebre, lo cual mejoraba con los tratamientos ::

establecidos 0Ier antecedentes).

ANTECEDENTES PATOLOGICOS:

FAMILIARES: Un hermanito, edad? con anemia yesple-
nomegalia.
MEDICOS: Tratado por médicos particulares por anemia.
Ingreso1!n dos ocasiones por igual historia y 1Irntado con
transfusiones.

..

I

\.
I

- --~ - - --
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QUIRURGICOS y TRAUMATlCOS NEGATIVOS:

HABITOS: Normales

MANIAS: ninguna

REVISION POR SISTEMAS

PIEL Y FANERAS: palidez generalizada

CABEZA: conjuntivos levemente ij;téricas

CARDIOPULMONAR: negativo

GENITO URINARIO: negativo

GASTROINTESTlNAL: leve dolor en hipocondría izquierdo.

MUSCULOESQUELETICO: astenia" debilidad generalizada,
adinamia

LlNFATlCO: negativo.

EXAMEN FISICO:

Paciente órientada en tiempo y espacio, conciente y colobor:'.
dora, Palidez pronunciada, delgada.

LO. 37°C. F.C. 80/min. F.R. 20/min. P?A 110/70 Peso 821
Libras.
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PIEL Y FANERAS: Pálidez y húmedad , lecho ung!Jeal
pálido.
OJOS: conjuntivas levemente ictéricas, húmedds.
OWOS-NARIZ: Sin anormalidades "
BOCA-OROFARINGE: Mucosas páHdas.

CUEllO: Movible, no dolorosa, no adenopatías.
CORAZON: Rítmico y sin soplos.
PUlMONES: Ventilando Ubres
ABDOMEN: No globoso, no circulación colateral, blal>
do y depresible leve dolor a palpación profunda en hip~
condrio derecho, bazo palpable a 6 cms., por DRCI de
consistencia blanda y bordes lisos bién definidos, no he-
patomegaHa.
GENiTALES EXTERNOS: Sin anormalidades
EXTREMIDADES: Sin anormalidades, no presencia de -
úlceras.
ADENOPATIAS: Negativo
NEUROLOGICO: dentro de límites normales.
DIAGNOSTICO PRESUNTIVO"¡- Anemia Hemolítica a d=.
terminar.
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: Esferocitosis Hereditaria
+ Hiperesplenismo.
NUEVOS DATOS: Hb: 7.4 g.

G " O "rupo
Ht: 21%
Rh. Positivo

(+) Ver posibles trastornos con hiperresplenismo en anexos.

Velocidad de Sedimentación: 33 mm/h.
Copro lógi co: negativo para pa¡;ásitos y sangre oc0
ta.
Urológico: negativo para infección y pigmentos
biliares.

\
--- ~--~
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FROTE PERIFERICO: leucocitos y pla<1,uetas n?rmales. E:itro-
citas con severa anisocitasis, hipacrorma y pahcromatofil.a.
Regular número de esferocitos.

MEDULA OSEA: Diagnóstico compatible con Esferocitosis He-
reditaria y anemia dimórfica.

DIAGNOSTICO DEFINITIVO: Esferocitosis Hereditaria

PLAN TERAPEUTlCO:

Se mejoró el estado anémico del pacientea base de tr~ns
fusiones previo al tratamiento quirúrgico (Esplenectom.aT.
Exámen directo de vesícula biliar negativo.

Se dió egreso a paciente a las 10 días post-operatorio,
,..

con evol., satisfactoria.

Reconsulta a las 3 semanas post..-operatorio, paciente con
recuperación satisfactoria tanto quirúrgica como hemato-
lógica.

i
l

- -
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ANEXO

FOTO NO. L-

I

I,

Jl F"otis de sangre periférica en un paciente con Esferocitosie Hereditaria.

Se advierten regular cantidad de esferocltos) que se presentan como falta

de la zona pálida central. (C~lulas pequeñas, redondas y obscuras).

"

,FOTO No. 2.

.
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A1iEXO

FOTO No. 3

FOTO No. 4

Bótese la congesti6n 7 e1 aumento de- yolumen del bazo CJliYo peso fu6 de

1300gramos. (PieZa quirlÍrttica de1 paciente presentado ea esta tesis).

.

J
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