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El tratamiento de las anemias he-
moliticas es principalmente empirico y
se halla basado silo en pequefia exten-
sién en los resultados obtenidos con los
métodos de diagndstico especializados y
refinados que 1enemos a nuesira dis-
posicién, Independientemente de la
etiologia de la alteracién hemolitica,
uno o mas de los tres principales mé-
todos de tratamiento han de zer cm-
pleados. Estos métodos ecomprenden las
transfusiones sanguineas, ¢l tratamien-
to con ACTH o Cortisona y la esple-
nectomia.

Las transfusiones pueden ser salva-
doras de la vida en pacientes con des-
truccién ripida de sangre vy anemia
grave. A veces la presencia de autoan-
ticuerpos hace difieil el “matching” de
Ia sangre. La sangre del paciente de-
hera ser por tanto genotipada antes de
la primera transfusién v la especificidad
de sus anticuerpos determinada a ser
posible. Exceplo en eazoz de cmergen-
cia, las transfusiones de sangre deberin
ser restringidas a los pacientes para los
cuales ninglin otro tratamicnto ez po-
gible. La meta no consistira en lograr un
nivel de hemoglobina tan cerca como
posible del normal, sino mantener al
paciente a la menor coneentracién de
hemoglobina que pueda ser tolerada sin
sufrimiento, Este nivel varia para dife-
rentes pacientes vy diferemtes edades.

Un nivel de hemoglobina de cerca de
7% pavece ser suficiente en la mayo-
ria de los nifies, Una terapéutica com
erandes transfusiones deprime la activi-
dad de la médula é:ca y aumenta el
vigszo de subsiguientes reacciones trans-
[usicnales debido a la iso-inmunizacion v
a la larga también de hemosiderosis ¥
hemocromatosis. Por la misma razdn
la terapéutica férrica deberd ser res-
tringida a menos que haya evideneia
de déficit de hierro, lo cual es rara-
mente ¢l cazo en la anemia hemelitiea,

En recién nacidos con anemia hemo-
litiea eongénita el actimulo de hemoglo-
hina se vuclve a veces tan excesivo como
para requerir ex-sanguino-transfusién,
La indicacién de este procedimiento de-
pende mucho mas del grado de hiper-
bilirrubinemia que del nivel de hemo-
slobina. _

El efecto heneficioso de la cortisona
v sus derivados ¥ del ACTH en cierto
nimero de enfermedddes de la sangre
ez ahorn hien reconoeido, pero el modo
de accidén de estas hormonas no ha sido
clarificado min. Se halla més alla de
los limites de esie articalo el tratar de
evaluar las evidencias en pro y en con-
tra de las diferentes explicaciones que
han sido emitidas. Baste decir que hay
cjerta evidencia de que la cortisona pue-
de suprimir la produccién de anticuer-
pos. *No ha sido demostrado efecto al-
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gune sobre los anticuerpos circulantes.
Las dosis iniciales deberin ser altas, ¥
equivalentes a 300-400 mg. de cortisona
en el adulte. Esto corresponde a 60-80
mg. de prednizona, que es en ¢l mo-
mento actual la preparacién mds gene-
ralmente usada. El tratamiento deberd
ser conlinuado hasta gue la taza de he-
molisis disminuya, ¥ luego ser gradual-
mente reducido hasta la menor cantidad
necezaria para mantener la enferme-
dad bajo control. 5i no hay efecte den-
tro de dos semanas es improbable que
la droga haza efecto en lo adelante, Es
dudoszo ¢ la ACTH pueda ser de valor
cnande falla la cortizona,

El bazo es generalmene considerado
unportante desde do: puntos de vista:
1) es una de las fuentes de anticuer-
pos, ¥ 2) elimina los hematies dafia-
dos, esferociticos y senzibilizados de la
circulacién, siendo esta dltima funcién
con mucho la més importante en la ane-
mia hemolitica. Después de la esplenec-
tomia en pacientes con anemia hemoli-
tica autoinmune poca o ninguna altera-
cion en los aspectos seroldgicos tiene
lugar de modo general. En casi todos
los pacientes la esplencetomia da por
resultado cierto descenso de la tasa
de hemolisis. Si, sin embargo, la tasa
de hemolisis antes de la operacidn ex-
cede grandemente a los poderes de com-
pemzacién del paciente, una pequeiia
mejoria en ¢l promedio de vida de los
hematies después de la esplencctomin
puede ser de poco heneficio clinico. Por
otra parte, si se puede lograr equilibric
entre la destruccién v la formacién de
gldbulos, la extirpacién del bazo pue-
de conducir a una mejoria significativa.
E: dificil o imposible predecir el resul-
tado de la esplenectomia en esos casos.
El conteo de superficie del eromio ra-
dioactive sobre el bazo y el higado pue-
de suministrar una guia til. Upa radio-
actividad alta en ¢l bazo comparada
con la del higade indica destruecién
preferencial de loe hematies en aguél
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drgano. Este hallazgo va uwsualmente
asociado a un resultado favorahle de una
esplenectomia subsigniente. Una baja
radicactividad esplénica relativa ha sido
hallada en muchos pacientes que sub-
signientemente fallaron en responder a
Ia esplenectomia. Sin embargo, no hay
todavia informadién suficiente dispo-
nible para garantizar la conclusién. de
que todos los pacientes con haja acu-
mulacién relativa de radioactividad en
¢l bazo fallen en re:ponder a la es-
plenectomia,

En la anemia hemolitica secundaria
a otras enfermedades, la esplenectomia
puede ser de valor en casos selectos. El
riesgo de complieaciones post-operato-
rias en este grupo es alto y el efecto
es a menudo de valor dudoso.

Esto no: conduce o considerar otras
posibles contraindicaciones de la es-
plenectomia: se sabe que la agenesia
del bazo puede estar asociada a un au-
mento en la susceptibilidad a la infee-
cidén y en 1952 reportaron King y Schu-
macker la ocurrencia de infecciones fa-
tales en einco nifios que habian side
esplenectomizados por debajo de los 6
meses de edad. Desde entonces log re-
portes de otras clinicas han dado apo-
yo a estas observaciones. Resultados con-
tradictorios, sin embargo, han sido tam-
bién reportado:: ¢n un reciente articulo
bien documentado Rohinson vy Sturgeon
informan sobre su experiencia en 110
nifios e:plancctomizados seguidos du-
rante un promedio de 6 afios, dividien-
do ellos sus casos en dos grupos: el pri-
mero comprendia 63 pacientes comsi-
derados como no predispuestos a lag in-
fecciones v de entre ellos un lactante de
4+ meses en ¢l momento de la esplence-
tomia tuve una meningitis de la cual ce
recuperd. El segundo grupe incluyé pa-
cientes con una variedad de alteracio-
nes primitivas que se ereyé predisponian
a la infeceién. En este grupo de 47 pa-
cientes, 12 tuvieron infecciones severa:
después de la operacidén, v de estos re-
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sultados y de los hallazgos reciente-
mente reportadoz por otros autores es
evidente que la esplenectomia conlleva
un riesgo muy pequefio de infecciones
post-operatorias cuando se realiza des-
pués de los 6 meses de edad para las
indicaciones gencralmente aceptaday
de: ruptura travmitiea del bazo, esfero-
citosis hereditaria y pirpura trombe-
citopénica idiopitica, ¥ puesto que no
puede excluirse completamente la po-
gsibilidad de gque la  espleneciomia a
temprana edad puede conllevar algin

pequeiio peligro, parece razonable pos-

poner la operacién hasta los 6 y proha-
blemente los 12 meses de edad.

En 1955 publicé Dameshek sus ob-
servaciones de exacerbacién del lupus
eritematoso después de esplenectomia
por pirpura trombocitopénica idiopéi-
tica ¥y anemia hemolitica auloinmune,
Este reporte origing una discusién muy
controvertida que atim hoy estda en vi-
gor, aunque parcce gue la mayoria de
los autores en este campo no comparten
la opinién de Dameshek a este respecto.
¥ en efecto e ha reportado que la ane-
mia hemolitica en caso de lupus erite-
matoso declarado responde favorable-
mente a la esplenectomia.

Observando la lista impresionante de
las distintas alteraciones hemoliticas e
obvio que no hay terapéutica efectiva
disponible para la mayorin de ellas »
deberiamos por lo tante restringir
nuestro comentario a solo alguno: de
estos estados: la anemia hemolitica
azociada a infeceiones virales por ejem-
plo, a la neumonia atipica primaria va
la mononucleozis puede ser severa, pero
es siempre una enfermedad auto-limi-
tada, pudiendo zer utilizadas las transfu-
siones durante la fase peligrosa a fin
de sostener al paciente. La prednisona
ha side empleada con buenos resulta-
dos ¥ sin ninguna agravaeién de la in-
feceidn viral.

Los resultados mis halagadores de Ia
ezplenectomia se obtienen en la esfero-
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eitosis hereditaria, y son tan consisten-
temente favorables que un fallo tera-
péutico indica: o bien gque el diagnos-
tico inicial era errénec o que habia ba-
zos aceesorios presentes. Es dificil ha-
cer una recomendacidn especifica con
respecto al tiempo 6ptimo para reali-
#ar la esplenectomia. Ietericia, presen-
cia de cdleulos biliares v anemia que
requiera transfusiones regulares pue-
ilen ser consideradas como indicacio-
nes absolutas en enalquier edad. A me-
nos que la enfermedad de]l paciente se
halle completamente compensada y
aguél libre de sintomas, seria juicioso
extirpar el bazo antes de los 7-9 afios de
edad, después de lo cual la inciden-
eia de céleulos biliares ha sido repor-
tada come de frecuencia cada vez mds
ereciente. En la anemia hemolitica no
esferocitica congénita los cérticoesteroi-
des no ejercen efecto alguno v algunos
casos obtienen beneficio de la esple-
nectomia.

En la talassemia mayor la esplenec-
tomia ha sido reportada como que dis-
minuye las necesidades de transfusion
en casos selectos. Los pacientes afee-
tos de “sickle eell” anemia parecen de-
rivar regularmente poeco beneficio de la
esplencetomia. La anemia hemolitica
autoinmune establece los mis difieiles
prohlemas con respecto al tratamiento,
siendo el ohjetive del mismo en este
estado ¢l mantener al paciente con vida
hasta que ocurra una remision tempo-
ral o duradera, habiéndose demostrado
en numerosas series de casos como lae
de Dacie ¥ asociados en Londres y las
del grupo de Daussetr en Paris, en que
la tasa de curaciones es de cerca del
0.

Desafortunadamente, es imposible
poder predecir qué pacientes son los
rque van a recuperarse. La estrategia
lerapéutica consiste en tratamiento ini-
vial con altas dosis de prednisona o de
ACTH y si el paciente falla en respon-
der. o si hay eomplicaciones o contrain-
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dicaciones para esta terapéutica, deberd
considerarse entonces la esplenectemia.
Como antes se menciond, la investigo-
cién de la acumulacién de eromio ra-
dicactivo en el bazo y en el higado cs
deseable pero no de imporiancia de-
cisiva para determinar si la esplence-
tomfa debe o no ser realizada. Si ésta
resulta infructuosza, la prednisona o el
ACTH pueden ser intentados de nue-
vo y i fallan una vez mads, lo cual es
probable, el paciente s halla enton-
ces en una triste situacién, quedando
solo las transfusiones de sangre, que en
esta faze se complican frecuentemente
con  reacciones, aungque éstas pueden
reducirze con el uso de hematies lavados
concentrados en lugar de sangre tolal.
Aunque el prondslico para estos pa-
cientes es malo, no es sin embargo
desesperado, habiendo siempre la opor-
tunidad de que la enfermedad “mue-

ra” antes que el paciente.

TABLA 1. CLASIFICACION DE LOS
PROCESOS HEMOLITICOS

DNefectos intracorpusculares

Esferocilosis hereditaria.

Eliprocitosis hereditaria,

Anemias hemoliticas hereditarias no
eslerociticas,

Anemia congénita a euerpos de Heing,

Anemia hemolitica congénita azoeia-
da con porfiria.

Esferoeitosis  espordadica congénita
asociada con trombocitopenia hipoplis-
tica ¥ malformaciones congénitas.

Picnocitosis infantil?

Talassemia,

Hemoglohinopatias.

Hemoglobinuria paroxisiica nocturna.
-

Causas extracorpuseulares

Anemias hemoliticas causadas  por
1soaglutininas,

Enfermedad hemelitica del recién na-
cido.
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Transfusiones incompatibles {(anti A,
anti B, anti Rh, ete.)

Ancmias hemoliticas idiopaticas,

Anticuerpos demostrables  (anemias
liemoliticas auto-inmunes).

Sin hallazgo de anticuerpos.

Anemins hemoliticas sintomdticas.

Leucemia, linfomas malignos, dsteo-
petrosis, Jupus eritematoso diseminado,
purpura trombdtica trombocitopénica,
cirrosis del higado.

Anemias hemoliticas causadas  por
infeccidn.

Malaria, neumonia a virus, mononu-
cleosis infeccioza,

Anemias lemoliticas causadas  por
agentes quimicos.

Fenilhidrazina, nafialina, anilina, plo-
mo, sulfanilamida, vitamina K, cte.

Combinacién de factores intra y extra
corpuscilares

Agentes gquimicos: primaquina, naf-
talina, sulfanilamida (vitamina K.
Agentes vegetales: fava bean.

TABLA 2. SUMARLIO DE LAS INVESTIGA.
CIONES A REALIZAR EN UN PACIENTE
EN QUE SE 503PECHE ANEMIA HEMO-
LITICA
{Modificaeién del de De Gruochy, 1958)

Antecedentes

Edad al comenzar lo: sintomas.

Raza.

Letericia.

Color de la orina v de las heces.

Crisis.

Colelitiasis.

Antecedente: familiares.

Sintomas sugestivos de alteraciones
causativas de apemias hemoliticas ad-
quiridas sintomaiticas,

Drogas.
Examen fisico

Ietericia, esplenomegzalia, hepatome-
calia.

Desarrollo general, estatura, facies
presencia de anomalias congénitas. ul-



ceracion o pigmentacidn de las piernas
tanemias hemoliticas hereditarias).

Signos de alteraciones causativas de
anemiaz hemoliticas adquiridas sinko-
mdticas, especialmente hipertrofia de
zanglios linfdticos y piirpura.

Investigaciones especiales

A, Investigaciones esenciales en todos
fos casos

Examen completo de sangre, con es-
pecial referencia a:

Morfologia de los glébulos rojos en
una extension de sangre bien tomada vy
bien coloreada (notar especialmente:
esferocitosis, auto-aglutinacién, frag-
mentacién, cuerpos de inelusién).

Conteo de reticulocitos.

Determinacion de la bilirrubina sé-
rica,

Resistencia osmdtica.

Prucha de Coombs directa.

Examen de orina para investigar uro-
hilindgeno, hemoglobina, hemosiderina.

B. Investigaciones complementarias
requeridas en ciertos casos

Determinacion del urobilinégeno fe-
cal.

Medicion del promedic de vida de
los hematies con Cr™ (o DFP*) com-
hinada con conteo de superflicie sobre
higade ¥ bazo.

Medicion de la destruccion de hema-
ties con mondxide de carbono.

Autohemolisis después de la incuba-
eidn, con o sin adicién de slucosa (ane-
mias hemoliticas hereditarias esferoci-
ticas ¥ no esferociticas).
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Registencia osmética después de la
incubacién (esferocitosis hereditaria).

Examen del plasma para investigar
hemoglobina y metahemalbimina.

Determinacién de la concentracién
de haptoglobinas.

Radiografia de craneo, manos y hue-
s0s largos (anemias hemoliticas here-
ditarias).

Prucha de falciformacion (anemias a
drepanocitos).

Pruebas para tipos anormales de he-
moglobina (anemias hemoliticas heredi-
tarias) :

a) electroforesis en papel, starch
block o agar gel.

b) eromatografia.

¢} téenica de desnaturalizacién por
alealis.

Investigacién de los familiares (ane-
mias hemoliticas hereditarias).

Examen de los hematies para investi-
zar metahemoglobina v sulfahemoglo-

hina {anemia hemolitica quimica).

Preparaciones para cuerpos de Heinz
tanemia hemolitica quimica).

Aglatininas “frias” y aglutininas “ca-
lientes” del suero {anemias hemoliticas
adquiridas).

Investigaciones para demostrar la
eticlogin en caso de anemia hemolitiea
adquirida sintomatica, especialmente cé-
lulas L-E y biopsia ganglionar.

Prucha de Wassermann (hemoglohi-
nuria fria paroxistica: N. B. falsas po-
sitivas en anemias hemoliticas adquiri-
l"EIB}-

Prueha de Donath-Landsteiner (he-
moglobinuria fria paroxistica).

Prueha del suero acidificado de Ham
{hemoglobinuria nocturna paroxistica).



TABLA 3—CARACTERISTICAS DE LOS AUTO-ANTICUERFOS DE LA ANEMIA

HEMOLITICA ADQUIRIDA
(Segin Dacie, 1955)

Antlcuorpos de Hpo
#eglisnte™

Antlcusrpos de fipo
“ipia

Maturaleza

Movilidad electroforética
Constante de sedimentacidn

Clase de anticuerpo
Completo {aglutinante} o in-

completo (no-aglotinante)
Potencialidad hemaolitica

Reaceién antiglobulina
Presencia de prozona
Efecto del pH del suero del

paciente
Efecto de calentar el suers
del paciente a 56°

Efecto de agrogar —globulina
al suero anti-globuolina

Rango térmico promedio de
los anticoerpos

Especiflicidad de los anti.
Cuerpas

r-globulina
S0 T

Usnalmente incompleto

Mo hemolisa los hematies nor
males o tripsinizados o los he-
maties PNH

Frecuente

Poco efecto
Poco efecto

Inhibicién por cantidades pe-
queias de —globulina

Miximos a 37 C. aproximada-
mente

“No espeeilicos” generalmente;
anti Bh plos “no especifico™
ceasionalmente; anti Rh solo

u otras especificidades: raras,

TABLA 1

r-globulinas  (; B-globulinas
Sy 16-19

Completo

Hemolisa los hematjes norma-
les {a veces solo o wn pH 65
1.5 loz h. tripsinizados y lo#
PNH

Mo prozona

Aglutinacidén generalmente aun.
mentada & un pH 6.5.7.5
Inhibicién completa de la
aglutinacién

MNo inhibicién con pegoeiias
cantidades de r-globulina

Mo actives a 379 C; activos pre-
cizamente a 28322 C; actividad
muy aumentada al enfriomiento
por debajo del 282 C.

“No especificos”
Antil

Partes sub-calulares

Funeldn princlpal

Presencin on el
. arliroclio maduro

Nieleo
Mitocondrin

Microsomas

Fracelén sobrenadanmte
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Fuente de formacién genétiea
(de DNA)

Produccion de energia (ATP)
por oxidacidn

Sintesis de proteinas (enzimas)
Glucolisiz hasta (dcide pirivi-
col ¥ dcide lictico

Metabolismo de la porina v la
pirimidina
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