Las ictericias del recién nacido

Par el Dr.:

FipEl, Feada SEGARRA

CLASIFICACION

I) Tetericias por Lrasiornos enzimilicos
de la conjugacién de la hilirrubina:

1) letericia fisiologica.

2) Tetericia grave familiar de Gri-
gler-Najjar,

3} Colemia simple familiar de Gil
bert ¥ Lereboullet

4) lctericia idiopitica crinica de Du.
hin-Johnzon.

5) Ictericia familiar no hemolitica
con reaceion de Van Bergh nega-
tiva.

1} Ietericias por alteraciones metahi-
licas:

1) Tetericia metabéliea por intole.
rancia a la galactosa,

2) Ietericia por anoxia,

3) letericia por hipotermia.

4 lctericia por hiporitoidismo.

5 letericia por hipoproteinemia, ete.

111} Tetericias hemoliticas,

1} Por anomalise genéticas en Ia
constitucion de los hematies:

a) Enfermedad de Minkowski-
Chaufard o esferocitosis here-
ditaria.

i) Elipsocitosis,

¢} Acantocitosis
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d) Tctericia hemolitica congénita
no esferocitaria.

2) Por anomalias genéticas en la
constituciéon de la hemoglobina:
a) Enfermedad de Herrick o ane.

mia drepanocitaria o falei-
forme,
b Talasemia,
3. Por déficit de los enzimas que in.
tervienen en el metabolismo de
los hematies:
al Déficit de glucosza-6-foslato-
dleshidrogenasa.

b Déficit en difosforogliceromu-
Lasa,

¢} Déficit en piruvatekinasa,

4. Por presencia en la sangre de
aglutininge:
al Incompatibilidad fetomaternal

en ¢l sistema Rh v ABO.
I} Autoanticuerpos al calor,
¢} Autoanticuerpos al frio.
d) Enfermedad de Marchiafaha-
Micheli.
¢) Enfermedad de Moszchowitz.
i Enfermedad de Lederer-Brill.

IV) Ietericias por malformaciones

congénitas de las vias hiliares,

Vi Tetericias por compresion w obs.
truceion de las vias hiliares,

V1) Ictericias por hepatitis.

1. De origen septicémico.

2. De origen viral,
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VIl Ietericias de la sifilis congenital,
VI letericias por toxoplasmosis,

1IN letericias por inclusiones eitome.
gilicas.

X letericias por el herpes genera.
lizado del recién nacido.

Ietericias por trastornos ensimaticos de
la eon jugacién de la bilirrubinn,

La hemoglobina de los hematies, por
una seriec de procesos enzimaticos, sc
transforma en bilirrubina, de reaccion
indirecta insoluble y no eliminable la
eunal lNoga al higado, donde se conjuga
con ¢l dcido glucurdnico, gracias a la
accion de un enzima, la glaeuronil-
transferasa, convirtiéndose, enlonces, ¢n
hilirrubina directa, hidrosoluble, climi-
nable por el intestino y el rifion. La au.
sencia e uno o varios enzimas va a dar
jugar a una retencién en el organismo
de la hilirrubina indirecta, cuyas ma-
nifestaciones clinicas van a depender
de la edad del sujeto ¥ de la cantidad
de hilirrubina retenida en el organismo.

En el recién nacido, debido a la in.
madurez hepitica transitoria que pade.
¢r, la capacidad de glucuroconjugacion,
ex inferior a la del adulte, Este defecto
de glucororonjugacion, va a dar lugar a
una hiperhilirrubinemia, la cual se de-
mucstra ya en la sangre del cordin, Se
comprende que este aumento de la
hilirruhina serd mayor en el prematuro.

La retencion de la hilirrubina indi.
recta en la sangre va a dar Jugar a una
ictericia acohirica, pleoccénica con de.
posiciones coloreadas e incluso verduz-
eas., Cuando la tasa de hilircubina pasa
los 15-20 mgrs. ¢ ml, teniendo en euen-
ta siempre =i se trata de un prematuro
o de un recién nacido a término, ¥ si
la tasa s¢ manticne elevada, puede dar
lugar a graves ¢ irreversibles manifes.
taciones nerviosas,
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Dutton ha senalado, en el feto, que la
falta o defecto de la glucoroniltransfe-
rasa g acompann de una disminucion
considerable de la tasa de acido uridin.
difosfato-glucurénico. Estas caracteris.
ticas del estado fetal son de corta dura-
cion en el recién nacido, mientras que
persisten mas tiempo en premaluro.

8i ol mecanismo de la clucnroconjuga-
cign falla en el fero, queda por explicar
por qué la bilirrubina no se acumula
en &u organismo. Schm'd seiala que la
bilirrubina no conjugada, pero nnida o
la scroalbiiming, pasa facilmente la ha.
rrcra placentaria,

Mientras no so instale el meeanismao
e la elnenroconjugacién en los casos
de gran inmadurez hepatiea al final de
la primera semana, la bilirrubina no
conjugada aumenta pudiendo dar lugar.
si la cifra en log 15-18 mars % ml., ala
ictericia puclear, Sin embargo. no exis-
te una correlacion direeta entre la tasa
de bilirrubina v la frecuencia de esta
complieacién, por lo que es preciso ad-
mitir la frecuencia de factores sobre.
aiadidos, Segin experiencias de John-
son y colaboradores y de Odell. la icte-
ricia wuclear, mas que a una permeabi-
lidad de la barrera hematoenecefalica
para gierta cantidad de hilirrubina no
conjugada, depende del grado de diso-
ciacién de la unién seroalbimina-bili-
srubina. De ello se deduce, que ¢s la
hilirrubina indirecta, lihre de toda com.
hinacidn proteics, la que penetraria en
las edlulas de los mieleos prises, riecas
en lipidos.

A pesar de tode, existe el hecho de
sue la bilirrubina no eonjugada, en
idénticas eondiciones, cs mas tdxica pa-
ra ¢l cerebro del recién nacido que para
¢l del adulio,

Una vez que la hilirrubing ha pene.
trado ¢n ¢l cerehro. produee alteracio-
nes de la respiracion celulur, (jue segin
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ha demostrado Letterstedm. se deben a
Llocajes de la Fosforilizacidn de Las mi-
toconilrias.

El estudio de la duracion de vida de
los hemativs fotoplacentarios marcados,
no muestra grandes diferencios con Ia
curacion de vida de los hematies el
adulto, por lo que la hiperhilirrubine-
mia de los primeros dias parece sea de.
hido. menos a una hemolisis excesiva (e
los hematies que a un defecto de la glo-
CHPOCON i zacian,

Ictericia de recién nacido, Homada
simple o fisiologica.

Se ha visto que o tasa de hilirrahing
= encuenira va anmentada en b sangre
el cordin, alcanzande =u maximo entre
lin, zener

winle

el 1ercero v qui
antes que ¢l nimero de hemativs hava
dizminuide,

Caracteristicas de In ictericia: Por o
seneral comicnza el sepundo o lercer
dia de la vida ¥ suele ser dinicamente
de tipo entinen. Las orinas son acoli.
ricas v las heees coloreadas. Desapareee
e los tres o los quinee dias de L apari-
cion sin dejar secuclas,

Auwsencin de hepatocsplenoncgalia

Unas veees, debido o su larga evolu-
cidon. puede simular una ictericia por
mallormacién o por retencion. Ouras
veces por su rapido comienzo, primeras
horas de la vida v, sobire todo, s se trata
de vna wltipara o mujer que hayva re.
cibido una transfusion. puede hacernos
temer la existencia de una incompatibi-
lidad sanguinea [etomaternal. La lwis
queda de los grupos sanguiness [actor
Rh. reacciones de Coombs v de Munk-
Andersen, permitird s eliminacian,
Una complicacion que pueide solireve.
nir. v mis &i el nifo e: prematuro, por
un aumento anormal de la tasa de bili-
rrubiing debida a una disminoecion de la
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capacidad del higado de conjugarla, es
la ictericia nuclear,

Teniendo en cuenta =i ¢l recién naci.
tlo e prematuro o no, =i la ictericia apa-
rece inmediatamente después el naci.
miecnte o al cali de dos tres dias= la
gonn de alarma de la biliveabina se si-
tia entre los 1518 mgr="¢ ml. a partir
ile estas cifras se puede pensar en la
exanguninotransfusion, sigwicndo  des-
pués de realizarla, midiendo 10 rasa e
Biliveulina hasta que comienee su des,
censo ¥ no encierre peligro,

Fetericia grave famil‘ar o enfermcdd
de Grigler-Najjar.

Es una enfevmoedad de tipo congénito,
de cardcter familior que afceta a los dos
sexod, de transmi=ion recesiva, no licno.
fitica con ictericia muclear, v debido a
la ousencia o déficit de la glucuronil-
trimsferaza. La mavor parte de las veees
afecta a nifos nacidos a érmino ¥ con
un pieso normal,

El centro de tode ¢l cuadre clinico
esti ocupado por la ictericia, cuya apa.
ricion coineide habitvalmente con la de
la detericia fisioldgica. hacia el tereer
dia de la vida, pero puede aparccer tam-
bifén en su forma precoz. el primero o

a. ool

seguimlo dia, ¥y en su forma tard
tercera al décimo dia,

Es wna ictericia muoy parccida o la
Nisioldgica, de color amarillo-anaran ja-
do, diferente de las hemoliticas neona.
tales, que dejan ver una anemia, ¥ muy
distinta de Ias jetericias [ror e form-
eidn de Tas vias hiliores, que son de co-
lor veridoso,

No 2e acompaia de hepatorsplenome.
galia, de sintomas infecciosos ni de sisr.
nos de  insuficiencia  hepaticn, excep-
tuanda ¢l trastorno el glucoroconjo-
maeion,

Lag orinas son e color normal v =
examen permite eliminar una glucosa
o una melituria.
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Las heces son oscuras durante toda la
enfermedad por la eliminacién de es.
tercobilina v hilirrubina conjugada. (M.
Kaplan v colah), libre (Mogegi, Mori),
o mixta [(Moggi, Mori).

La ictericia persiste durante toda la
vida.

La Dbilirrubina no conjugada puede
aleanzar durante los 10-15 primeros
dias eifras de 20-45 mgrs % ml; en
camhbio la eoncentracién de bilirrubina
no conjugada permanece normal o lige-
ramente elevada 2-5 megrs, 9% ml, (Ka-
plan v colabs), 1,62 mgrs. % ml. (Chids
v Najjar], 0.8-4.5 mgrs. 76 ml (Rosen-
thall.

En la sangre de estos nifos podemos
encontrar un hemograma que no mues.
tra mas que una ligera anemia, ansencia
de esferocitos v de toda tara globular
la hemoglobina v las pruebas de hemo-
lisis son normales,

Laz manifestaciones nerviosas apare-
cen cast siempre en el curso de los tres
primeros meses, habiéndose deserito un
caso de aparicién precoz a los tres
dias, y otros de aparicién tardia, de tres
a sels anos, Esta aparicion tan reparli-
da en el tiempo, contrasta con la preco.
¢'dad eonstante de la ietericia nuclear
de las hemdalisis neonatales v del prema-
turo. Kl retardo de esta apariciéon se
debe a la lentitud con gue asciende la
hilirrubina hasta aleanzar el umbral 16-
x'co, la cual permite una madurez de
lIa eélula nerviosa ¥ una mayor dificul.
tul para ¢l paso a través de la barrera
hematoencefalica.

Las manifestaciones neurolégicas tar.
dias pueden ser debidas a una aceion
constante vy progresiva, de la bilirro-
hina elevada, sohre el sistema nervioso
central,

Entre las manifestaciones neurolégi-
cas, mas frecuentes encontramos: la hi.
pertonia en extension con rechazamien.
to de la cabeza hacia atras, somnolen-
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cia, lorpor, apatia, trastornos de la de-
glucidn, temblor de miembros, movi.
miento: coresatetdsico:, sindvome cere.
heloso, erisis convulsiva, nystagmus, ojos
en sol poniente, trastornos de la concien.
cia, el nifio no e preocupa de nada, es.
ta inerte, apatico, El retardo psicomator
aparece enscgnida. Este estado s¢ acom-
paiia a menudo de trastornos neurovege.
lativos graves como hipertemia, obstroe-
cién pulmonar, etc. .. Se ha descrito al-
ziin caso de con hipotonia.

La hipertonia es de tipo extrapirami-
dal, predominando a nivel de los miizen.
los del tronco, ¥ siendo menos impor-
tante a nivel de los miembros, los supe.
riores por lo general, en flexion y los
inferiores, en extensian,

En esta enfermedad son frecuentes
las convulzsiones, no siéndolo. en cambio
en la ictericia nuclear de las incompa-
tibilidades y del prematuro. Estas con.
vulsiones ceden mal a los sedantes ha-
bituales,

Exploraciones complementarias: fon.
do de ojo normal; L.C.R., normal, pero
de coloracién amarillenta; EE.G. alte-
rado e encuentra formade por ondas
lentasz, polimorlas, generalizadas, en oea.
siones aparecen gran cantidad de ondas
panteadaz o polipunteadas.

El porvenir de estos enfermos es som-
brio. De todos los casos observados has.
ta octubre de 1966, encontramos: 3 en-
vaciones, 2 enfermos que hacen vida
normal, 10 gque viven afectos de icteri.
cia nueclear {comprendidos desde los dos
meses hasta los veintidés afios), v 22
han muerto mas o menos rapidamente.

Todos los antores estan de acuerdo en
admitir que la elevacion permanente de
la hilirrubina no conjugada en la san-
gre se dehe a un déficit completo o par.
cial de la glucuroconjugacidn. Se ha
comprobado en numerosos casos, por los
métodos habituales (dosaje sanguineo.
hiliar y fecal de los pigmentos biliares) ,
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la existencia, en numerosos eximenes,
de una tasa elevada de hilirrubina con-
jugada, en la sangre (2-5 mgrs. % ml.)
v que las heces permanecen oseuras du-
rante toda la enfermedad que por la
eliminacion de estercobilina,

Estos hechos muestran que el déficit
de la grucuroconjugacién es parcial
que por encima de un fuerte umbral se
realiza ésta forzando hien el sistema
normal deficitario o bien por otras vias
metaholicas distintas. De esta forma se
mantiene el equilibrio de la bilirrubina
en la sangre (20-30 mgrs. 9% ml.).

Intentando explicar esta enfermedad,
entre otras hipdtesis emitidas, Bamarter
y Baronier sosticnen que, existiendo un
sistema enzimdtico normal, la conjuga-
cion esta perturbada por un defecto de
la absoreién de la bilirrubina no con.
jugada en el polvo vascular de la ¢élula.
Esta hipétesis no podia ser confirmada
sin el estudio al microscopio electré-
nico del parénquima hepdtico. Este es
tudio lo realizan M. Kaplan y colabora-
dores, no encontrando lesiones impor.
tantes de los hepatocitos, pero si anoma-
lias del espacio de Disse. En los hepato.
citos gc seiiala, sobre todo, la presencia
de pigmentos biliares en “mechon de
pelo™, invisibles al microscopio éptico.
Los espacios intrahepatocitarios estan
muy dilatados. El espacio de Disse se
encuentra alterado, pero no del lado del
hepatocito, zino por el de la célula en-
dotelial, que a menudo se encuentra des.
truida. Muchas veees, este espacio esta
obstruido por fibrillas de coligeno, gli-
cogeno, ete. Los sinusoides sanguineos,
que limitan con el epitelio lesionado,
contiencn gran numero de macréfagos y
células de Kiipffer. No podemos pregun-
tar ahora, si estas lesiones pueden ser
un trastorno de la glucuroconjugacidn
o ¢l origen del déficit enzimatico.
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Para realizar ¢l diagndstico de esta
enfermedad podemos basarnos sobre va-
rios puntos:

1. Caracter familiar homozigético;
existencia de ictericia nueclear en
varios hermanos, padzes hetero.
zigoticos.

2. Ictericia neonatal, muy prolonga-
da y que aumenta en poco liempo.

3. Hiperbilirrubinemia libre, gene.
ralmente superior a 20 mgrs. %
ml.

4. Normalidad del funcionalismo he-
patico v falta de todo signo de he.
mdlisis,

La mayor parte de los tratamientos
ensayados se han mostrado ineficaces;
éxitos alcanzados por unos, se han visto
seguidos de fracasos en otros. Entre los
tratamientos ensayados merecen desta-
car: la exanguinotransfusién, la cortico.
terapia, la Juz artificial, por medio de
la cual la bilirrubina sufre una fotoxi.
dacién convirtiéndose en un producto
intermediario ficilmente eliminable; la
colantiramina v el carbén activo.

Colemia simple de Gilbert ¥
Lerehouller,

La colemia simple &5 una enfermedad
preducida por an déficit de la glucuro.
ttansferasa, de caracter familiar gend-
tico, que se transmite por la herencia
de forma dominante.

Lebido a este déficit de slueurotrans.
ferasa, existe en la sangre un aumento
de la bilirrubina indirecta, PErO o en
suficiente cantidad como para dar lugar
u graves raslornes.

Clinicaments vamos a encontrarnos
con ninos de color iclérico. weneraliza-
o, mds 0 mencs acentuado, de tipo in.
termitente, predominando en la cara v
extremidades, palma de la mano y plan-
ta de los pies.

En la sangre, la tasa de bilircubina
indizecta se encuenira moderadamente
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clevada, sin signos de hemdlisis y sin
alteracién de las pruehas de funciona.
miento hepitico.

Las orinas no contienen pigmentos ni
gales hiliarez, pero la urobilina e: po-
sitiva en lodos los casos: excepeional.
mentz, v con motive de una erisis de ie-
tericia o aumento cutanes de la misma,
la reaccion de Gmelin o de Deniger puc-
den ser positivas,

Las heces son de color normal, nun-
ca descoloreadas,

En los prematuros, la tasa de hilirru.
hina indirecta del sucro puede sohrepa-
sar ¢l umbral téxico para la eélula rer.
viosa y dar origen a la ictericia nuclear.

En el examen de la célula hepatica al
microscopio electronico, Bamatter y Va-
roner han descubicrto la existeneia de
lesiones de las microvellosidades en po.
lo vascular de la membrana, la cual pue-
de ser rota, dejando pasar al espacio de
Dizse ¢l contenido citoplasmatico. Estas
lesiones hablan en favor de un defecto
de la abzorcion de la hilirrubina libre
por reduceion del niamero de microve.
liozsidades, por obstruceidn del espacio
de Disse v por desaparicion del ATP.

Como por lo general esta enfermedad
ez compatible econ la vida, los enfermos
al crecer son de pequena talla v pre-
sentan frecuentes trazstornos dizestivos,

Tetericia idiopdtien cronica de
Dubin-fohnsan.

Enfermedad icterigzena de caracter fa-
miliar, debida a una alteracién congéni.
ta en el metabolismo de la bilirruhina.
Esta alteracion no la encontraremos en
la glucuroconjugacién, que se realiza
normalmente sino en los mecanismos ex-
cretores de la bilirrubina, la que des.
pués de conjugada, vuelve de nuevo a
la sangre.

En una gran parte de los casos, la ie-
tericia comienza en el periodo neona.
tal, pudiendo desaparecer después de
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este periodo ¥ permanceer latente du-
rante los primeros meses o afios de la
vida, para manifestarse mas tarde v, ya.
prolongarse durante toda la vida.

Loz eximenes de laboratorio mues.
tran un aumento de la bilirrubina con-
jugada en la sangre, disminueidn del
pigmento en las heces y eliminacién por
las orinas. Los estudios hematologicos:
Coombs, catabolismo de la hemoglohi-
na, tiempo de duracion de loz hematies,

ete., excluyen un aumento de la hemd.
lisis.

nalis-

Casi todas las pruchas de funci
mo hepatico son normales, A menudo se
encuentra una retencién patolégica de
la hromesulfoftaleina v, en ocasiones,
un ligero aumento de las fosfatasas al-
calinas.

El higado se encuentra muy pigmen.
tado, localizandose ¢l pigmento en las
célulaz parenquimatosas, de preferencia
en la parte central de cada lébulo, Los
estudios hiologicos han demostrado que
este pigmento no e hemosiderina ni
bilig, sino que ¢ trata de un pigmento
gue se tine por el Sudan negro B en
cortes parafinados; es argentéfilo, se co-
lorea por fuschina hasica y por otras
coloraciones hdsicas: es insoluble en
agua, aleohol, &ter, henceno., cloroformo,
dlealis y acidos diluidos.

Muchas veces durante ¢l periodo del
recien nacido, se confunde esta ictericia
con la producida por la obstruceién de
las vias hiliares. El estudio del pigmen.
to hepitico, la colecistografia, con ayu-
da de la prucha de la hromoesulfoftalei.

na, podrin aclarar el diagnéstico.

Tetericia familinr no hemolitica con
reaccion de Van de Berg directa.

Descrita ¢l afio 1948 por Rotor, Ma-
nahan v Florentin en Filipinas.

Es también, una ictericia que aparece
en periodo neonatal. de caracteristicas

R. C. P.
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elinicas similares a la enfermedad de
Dubin-Jolinson, de la eual se diferencia
por la no existencia del pigmento he-
||:'|Iil.‘ﬂ.

Ieterivias dependivnies de alteraciones
moetabalicas goneralos,

Se ha senalado en ¢l recién nacido la
presencia de ietericia, en ocasiones gra-
ves, debidas a wna insuficiencia glacu-
n. Unas veees, porque de.
medicamentos  administra-
dos a la madre, durante los dltiy
del embarazo. o hien al nifo, necesitan
para ser climinados. la presencia del dei-
do glueurdnico. cjereiendo con ello una

e e

pecidn competitiva v no permiticndo o
unian eon la hiliviubiog,

(Mras veees
mo el hi

sten olros [aclores, co-
otiroidizmo. la anoxia, la hi.
potermia, que pueden actuar alebilitan-
do esa union.

Se han deserito en ¢l lactante la apa.
ricion de una ictericia prolongada por
la presencia en la sangre de la madre
e un estevoide, derivado de la proges.
terona, que actia inhibiendo a la glo-
curotransferasa. Sucede en la carencia
proteica, Kwashiorkor, lipoidosis, mu.
voviscidosis, cistinosis, ele,, podemos en-
contrar una disminuecién y supresion de
la excrecion de la bilirrubina conjugada
por ¢l hepatdcito, Cuando el metabolis.
mo general se afecta mas profundamen-
1o, como Tetericia metabilica por into-
lorancia a o gelacivsa.

S prata de una evfecmedad por error
wetahélien  congénito, que impide  la
utilizacion de la galuctosn, Este error se
transmite por un gen de lipo recesivo
que se encuentra en los sujetos heterozi-
saticos, sin propoTcionar apenas sinto.
matologia, ¥ que en los homozigiticos
da lugar a todo ¢l cuadro clinico,

Los sintomas aparceen, por lo gene-
ral, después que comienza la alimenta-
cion lictea, ¥ vienen determinados por
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vomitos, diarreas, rechazo de la alimen-
tacion, pérdida o establecimiento del
peso.

La ictericia, sintoma que nos inlercsa
principalmente, puede hacer su aparis
cign desde ¢l momento del nacimiento,
pero, por lo general, comienza hacia el
tercer din, colncidiendo con la fisiold.
sica, siendo su persistencia mayor mis
de tres semanas,

Otros sintomas que pueden aeompra-
fiar a la enfermedad son:

Hepatomegalia, de tipo progresive, ¥
que en ocasiones puede ir unida a una
ascitis ¥ a una esplenomegalia.

Coturala congénita, muy Lipica en esta
enfermedad,

Mias adelante ez earacteristi
teneia de un retardeo psicomotor,

En la cangre podemos encontrar:

Bilirrubinemia variable, de 0.5 a 26
mgrs. 7& mbl. siendo discordantes la re-
lacian entre la conjuzada v no conju.
saila.

la exis.

Tasa de galactosa elevada, mostrin-
dosge, también, su curva de sobrccarga
durante unas horas,

La cifra de glucosa por lo general se
cncuentra baja.

El nivel total de azicar se encuentra
elevado,

La curva de sobrecarga de glucosa ¥
fructuosa cs= normal =i no existe una
cirrosis avanzaila. Aminoacidemia nor.
mal.

Fosfatasa alealina, casi siempre cle-
vauda,

En la orinaz

La existencia de enerpos reductores
nos pone sobre la pista de una melitaria,
la cual investigaremos por la cromato.
grafia de azidicares sobre papel o por la
OXAZONIN,

Galactosuria, su existencia es frecuen-
t¢, pero no siempre se encuentra por lo
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quz sera preciso repetiv freeuentemente
las pruehas.

Aminoaciduria anormal: para Dent
encoatrariamos de bajo peso molecu.
lar: para Komrower, aminoacidos de
tipo neutro: sering, glutamina, valina,
ele.,

Darling vy Mortensen han encontrado:
dcido glutdmico, dcido aminohutirico,
histidina, lisina, triftéfano, ete. ..,

No existe glucosuria ni acetonuria.

l.a falta de eliminacidén Jde otros azmi-
cares, descarta las otras meliturias y tu-
bulopatias, que a menudo se asocian a
focfaturia, albuminuria v aminoacidu-
r.d.

Si se suprime la galactosa de la ali.
mentacién, se nota una rapida mejoria
con retroceso de cast todos los sintomas,
exceplo del retraso mental,

El error metabdlico consiste en la au-
senecia de un enzima del sistema que
produce la transformacian de la galacto-
sa en glucosa-l-fosfato. la uridyl-transfe.
rasa,

Schwartz v colaboradores han com.
probado la existencia de una acumula-
cion de galactosa-l-fosfato en los hema-
ties en estoz enfermos,

En biopsias realizadas de higado pre-
cozmente ¢ han podido observar: alte.
raciones mis o menos marcadas de la
estructura Leabecular, células parenqui-
matozas tumefactas y vacuolizadas, una
coteatosis moderada sin sobrecarga glu.
cogénica, una infiltracién leucocitaria ¥
en alsunos casos lesiones de neerosis,

Ietericias por alteraciones hematolégi-
eas: letericias hemoliticas,

Un grupo de ictericias muy impor.
tantes on la patologia del recién nacido,
son aquéllas que se producen por una
destruceion masiva ¥ continua de los
hematies determinando una subida brus-
ca ¢ intensa de la bilirrubina indirecta,
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la cual puede oecazionar graves trastor-
no:.

Clinicamente nos encontramos con ni-
fios ictéricos v a la vex pilides, con
orina de color oscuro, con orinas con-
teniendo urobilina, urobilindgeno y he.
moglobina,

La riapida v continua destruceion de
slobulos rojos, puede deberse a diversas
causas,

Anomalias genéticas en la consti-
tucion de los hematies,

Anomalias genéticas en la consti.
tucion de la hemoglobina.

Déficit de los enzimas que inter-
vienen en ¢l metabolismo de la hemo.
globina.

Por la presencia en la sangre de
diferentes tipos de aglutininas,

Por la presencia en la sangre de
lisinas de tipo téxico o toxiinfeccioso,

letericias por anomalias genéticas en la
constitucion de los hematies. Enferme.
dad de Minkowski-Chauffard o estero.

citosis hereditaria,

Es una enfermedad de cardcter here-
ditario dominante no ligada al sexo, Ia
cual puede ser descubicerta poco después
del nacimiento, bien a peticion de los
padres, que pueden saber que une de
ellos ¢ encuentra afectade por la enfer.
medad, o bien porque se descubre a con-
seeuencia de una ictericia muy acentua-
da, acompainada de anemia intensa.

Los sintomas fundamentales son: icte-
ricia, anemia, esplenomegalia, ictericia
ligera, a menude es una subictericia, con
lieces normalmente coloreadas y con ori.
nas amarillentas conteniendo urobilina
pero no sales ni pigmentos hiliares,

Anemia determinada por la palidez
de la piel y de las mucosas. Todos los
otros sintomas que acompanan a la ane.
mia en las personas mayores no se apre-
cian €n el recién nacido.

R. C. P.
Dicicunne 31, 1969



Esplenomegalia, corrientemente mo-
derada, aungue en ocasiones es grande,
HNegando hasta la fosa ilinca, puede
acompanarse de una hepatomegalia,

En la sungre encontrantos:

Anemia moderada, isocrémica, que se
acompana de una elevacién de reticulo.
citos 5307, La puncién medular de-
muestra la existencia de eritrohlastos
40-60% . Por la existencia de eritroblas.
tos v retieulocitos vemos que se lrata
de una anemia de tipo regenerativo.

Hiperbilirrubinemia, de reaceiéon in-
directa, la cual puede producir en ¢l re-
cién nacido, 51 aleanza el umbhbral toxico,
el cuadro de la ictericia nuclear.

Las alteraciones sanguinees propias de
esta enfermedad van a ser:

Esferocitosis: los esferoeitos aparecen
como hematies de diametro reducido,
pero fuertemente coloreados, con la zo.
na central mas clara de lo normal.

Disminucién de la resistencia globu-
lar frente a las soluciones hipotdéniecas,
es decir, que la hemdlisis comienza a
una concentracidn de CINa de 6.7% ¢n
lugar de manifestarse a una concentra-
cion de 4,8%, pero la hemdlisis no es
total mas que en las proximidades de la
concentracién normal 3,2%. Si se guarc.
da la sangre en una estufa a 37°, apa.
rece una hemolisis espontanea hacia las
48 horas, en tanto que cn la sangre del
sujeto normal no es apreciable mds que
a partir de las 72 horas.

Aumento de la cantidad de estercobi-
lina eliminada diariamente,

El examen con isétopos radiactives
muestra que la hemdlizis es intraespleé-
nica,

Un hecho negativo que conviene des.
tacar es la falta de autoanticuerpos en
el suero.

R. <. P
Diciguene 31, 189682

Signos que acompuiian a este
enfermedad :

Trastornos del desarrollo. malforma.
ciones digitales, oculares, aurieulares,
ete.

Alteraciones de loz hueso: del crianeo,
por una hiperplasia de la médula que
so descubren por la radiografia: crineo
en cepillo o brocha, turricefalia,

Se ha senalado la asociacion de sin-
dromes neuroldgicos, pero es un hecho
rare,

Podemos encontrar focos de metapla.
sia micloide en los ganglios, existicndo
una polimicroadenopatia.

Por lo general, aparte de las altera-
ciones hematicas. los demads signos seiia-
laddos v otros mas que acompafian a esta
enfermedad, ne los encontramos en el
vercién nacido,

Existen crisis hemoliticas desencade-
nadas por infeccion, traumatismo, es
fuerze. ete., que se acompaian de fie
Lre, dolores abdominales, vémitos, in-
quictud, llanto, ete.

(Mras veces estaz erisis son de tipo
aplasieo, con desaparicién de los reti-
culosis de la sanzre. de loz eritroblastos
de la médula v de la esplenomegalia,

Cras variedades de ictericia hemoliticns
poar anomalias gendéticas en la constite.
cian de los hemaiies,

fetericin hemaolitica por elipsocitos.

Es una enfermedad que se transmite
hereditariamente  eon  caricter  domi-
nante.

Existe una malformacién globular que
por lo seneral se encuentra latente.

Las manifestaciones clinicas de esta
enfermedad son parecidas a las de la
esferocitosis hereditaria o enfermedad
de Minkowski-Chauffard.

En la sangre encontramos elipsocitos,
La esplenectomia es eficaz,
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Fetericin hemolitica por acantoc’tos:

Es también una enfermedad heredita-
ria que se caracteriza por la presencia
en la sangre de hematios dentados o es.
el os,

Se asocia o oun =iudrome heredodege.
nerativo -.-ﬁpimmcrnlm'lmu. ung retinitis
¥ una eslealorrea.

La esplensetomia no es elicaz,

fetericing hemoliticas wo esferocitarias.

Son muy semejantes a la esferocito-
sis hereditaria, pero se listinguen de
cllas por la ausencia de esferacitos que
son sustituidos por macrocitos,

La esplenectomia es ineficaz en la
mavoria de los casos,

Alagille v colaboradores han sedala-
o la existencia de una iclericia por
anemia hemolitica constitucional no es
ferecitaria v con trombopenia, en la
vuul existe una fragilidad osmétiea indis-
cutible, pero gue po entra en el cuadro
de la esferocitosis heredituein por: la
voexistencia de la trombopenia, correc-
cidn por la corticoterapia v aparicién
ilespuds de la suspensién del teatamien-
to, ausencia de exferocitos v de antece.
lentes Gamiliares ¢ inestabilidad del gha.
tation reducido. Por otra parte, tamipo-
v entra en el grupo de las hemolisis
por déficit de enzimas eritrocitarios, va
sue la tasa de todos, excepto la del glu-
tation reducido que se encuentra reduo.
vitlo, es normal,

fetericin por anomalios en fa
constiticion de la hemoglobina,

Gracias a la electroforesis sobre pa.
pel de la hemoglobina se han podido
conocer un nimero hastante elevado de
hemoglohinopatiaz: pera de contre todas
las descubiertas la anica qoe puede pro-
ducie un gran sindrome hemolitico en
el homozizatico, e= la hemoglobinosis

S

S: en las otras encontramos: una esple.
nomegalia moderada v un sindrome he.
molitico latente o puramente hiolégico,

Afectan por normas senerales a suje-
tos de vaza negra o amarilla, En la roga
blanen se encuentea loealizada en el 1.
toral mediterranen,

Los estados heterozizotes mas raros no
dan logar a manifestaciones clinicas.,

Anemia drepanocituria o enfermedad

de Herrick.

Se maniliesta desde los primeros dias
e la vida,

Clinicamente da lugar a un sindrome
hemolitico grave con intensos dolores
oeteoarticulares v aldominales, frecuen.
tes ailecras e lus piernas, no existencia
de esplenomegalia,

En la sangre encontraremos hiperbi-
lirrubinemia, aumento de la resistencia
globular, hematics falciformes v la exis-
tencia de una hemoglabina S, que a la
eleetraforesis tiene una movilidad anor.
nal.

Los padees de los sujetos afectos e
esta enfermedad son heterozigotes, con.
teniendo un 500 e hemoglobina A ¥
307 de hemoglolbina 8.

Hay que senalar los peligro= que en-
cierra la hemalisi= masiva con auments
de la bilirrubina no conjugada en los
recién nacidos y prematuros.

Talasemin,

Es wna hemoglahinopatia que corres-
ponde o un estado homozigotico; el pa-
dre v la madre son portadores de la 1ara
v padecen la enfermedad de forma i
sera o latente,

Se la encuentra fundamentalmente en
el litoral mediterrineo, sur de Asia,
China, cte,

Se manifiesta clinicamente de forma
precoz con: ietericia, palidez, hipotro-

R.C.P.
Diziesnne 31, 1968



fia. esplenomegzalia voluminosa, Ffacies
mongoloide, ete.

Hematologicamente tendremos:  ane-
min intensa con importante eritroblas
tosis, lewcoeitosis, ligera miclocitosis.

Presencia de hematios en diana, ani.
sovitosis, poiguilocitosis,

Microcitosis ¢ hipocromia con hajo
valor glohular. La hipocromia contra=-
ta con elevadao valor del hierro sérico.

Re i Flu]lllhlr a las soluriones=
hipotonicas aumentada ¥ vo se realiza
i hemdlisis completa mias gque en con-
centraciones de ClNa del orden de 27 ;
en cambio la resistencia mecinica esta
disminuida.

Avngue no existe un desplasimienio

anormil de L hemoglobing en la elee.

troforesiz, la prucha de la resistencia de
la hemoglobina a la desnaturalizacion
alealina, muestra la presencia de una
hemoglobina alealina o resistente ana-
loga a la hemoglobina fetal, Namada he-
moglohina F. en una  proporeion  de
305 <6907 .

Aparician de cucrpos de Heinz.

Dehide a esta coexistencia de hemo-
slobing normal con hemoglohina F, con-
traviamente a lo que sucede con otras
hemoglobinopatias homozigéticas, e= di-
gque la talasemia =ea una verdadera

liemozlahbinopatia.,

Fetericia por défivie de los ensimas que
intervienen en of metabolisme de la
hemoglobing,

Maunas particalaridades ool
metabolismo de hematios

La duracién de vida de los hemalics
¢« corta por la reducida capacidad me-
tabdlica que tienen. Son los ghicidos los
gque desempeiian un papel fundamental
proporcionan la energia en forma e
ATP., a través de su eiclo anacrobio.
pues los enzimaz del ciclo de Krebs han

H. . P
ﬂlcf:r-vlfll. 31. 1969

desaparecido con las mitocomdrias: para
que esta energia sea liberada, es neevsa-
ria la presencia de ciertos enzimas comn
Ia pirunlh'nlr.inﬂu. e,

Por olra parte, e= preciso mantener
un nivel suficientemente elevado el po-
teneial reductor intraglobular, lo gue

s¢ realiza mediante la acetdon de dos co-

engimas nicotinicas hajo sus formas re.
dueidas: qli.[wfua-piritlin-tulrlrﬁlitln re.
ducido (DPNHL v el arifosfo-piri
vucleatido=total  reducide 1 TPNIL (.

Existe otro grupo gque aywla o mante-

ner esta reduceion: los radicales —SH,
cuva integridad debe ser absoluta, El
poder coductor de estos corngimas es
proporcionado a teavés del metabolisino
slueilico intraeritrocitario, siendo neee.

savio para ello la presencia e cnzines:
Lacticodeshidrogenasa para ¢l primers,
siendo ol segundo cintentizado a través
abeel 4

Existen autores que hacen intervenir
al glumation redocido en ol
icnto del potencial  reductor

Ao e las pentosas.

del hemativ, ol cual se produce por L
aecion del enzima glutacién reductasa,
Denteo el cataboli=mo  globular =
engendea una eierta cantidad de agua
oxigenmla, que pone en peligro ol po-
tencial reductor, evitandose este la ae.
cion del enzima glutation reductasa,
El hematie del recién pacide

¢ EUric
teriza por una inmadurcz  transitorio,
stendo mas fragiles que los del adulio o
tado traumatismo mecanico, en cambio
cesisten mus a la ligis osmdtica. So i
rece que existan diferencias en cuanto
a la duracion de vidas [reer eeenlta sl
e menor en los hematios del premature,

Por la eleetroforesi= =« ha svisto que
el sustratum macromolecalar del lema.
tie del recién nacide = comporta e
forma diferente al sustratum de los lie-
ties del adulto. E1 hematie del recién
nacildo consnme mas =lucosa, existiondo

dentra de ¢l todo ¢l complejo enzimi.
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tico que le permite, ineluse metabolizar
la galactosa, lo cual facilita la mas ra-
pida redueciin de la metahemoglobina.
PPor contea, también en ¢l hematie del
recién nacido, como existe un cierto
grado de inmaduracion, va o presemtar
tetardos o bloeajes dentre del metabo-
lismo glucidieo produciendo una pér.
dida del capital enérgico; cllo da origen
a pérdidas de potasio.

Asi e2 como e explica el aumento de
la hemdlisis mecanica.

Aungue, por lo general, la mayor
parte de las actividades enzimiticas es
tin aumentadas en los eritrocitos jove-
nes, ciyo porcentaje es mis elevado en
la sangre del corddén: se ha comprobado
la disminucién de olros, como la anhi-
drasa carbdnica, catalasa, colocsterina.
sa, fosfofructokinaza, DPNH: metahe-
moglobin-reductazsa. Por la reduccidn
e este dltimo enzima se ve la mavor
rensibilidad del hematie del recién na.
cido v del lactante a los nitratos, toxi-
cos, eie., que pueden producir por oxi-
dacidn metahemoglobing o euerpos de
Heingz,

Loz cuerpos de Heing son corpiiscu.
los visibles en contraste de fases después
de ser coloreados al eristal violeta. El
tamainio de estas granulaciones puede
ser de hasta dos micras de diametro y
pueden zer confundidas con las granu-
laciones bazéfilas o econ las granulacio.
nes de los reticuloeitos,

Existe una gran relacidn entre la dis-
minuecion glohal de lag actividades enzi.
miticas v el envejecimiento del hema-
ties,

De rodos los enzimas, ¢l que parece
tener una mayor aclividad y ser mis
importante en ¢l metabolismo, del he.
matic del recién nacido, es la glucosa-
t-fosfo-deshidrogenasa, existiendo en
cantidad mayor que los olros enzimas
de la cadena glicolitien,
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letericias por déficit en glucosa-6.
fosfate-deshidrogenasa.

El déficit de glucosa-6-fosfato-deshi-
drogenasa ex un error congénito, de tipo
familiar, v que ee trasmite ligado al
eromosoma X, Se encuentra extendido
por todo ¢l mundo, pero principalmens
te =¢ observa en la regidn mediterrinea:
Cerdeia, Corcega, Sicilia. Los mis afee-
tados son lo: hombres, pero tamhién
puede verse en las mujeres XX homozi.
zaticas. El déficit de los hematies en
este enzima hace que sean mis frigiles.
Todos los portadores de este error no
vitferman, por lo que se piensa en la
existencin de factores extrinsecos para
la produccidn de la ictericia neonatal o
de las erisis de ancmia hemolitiea,

Entre los factores desencadenantes se
CRCuendran ;

Medicamentos: Administracion de vi.
tamina K. a la madre al final del emba-
razo o al recién nacido: primaguina,
quinina, quiniding, ciertas sulfamidas;
aspirinas; NAS.: cloranfenicol; nitro-
furantoina: foundina; ete,

Vigetales: Habas, guisantes, aleacho.
fas, ete., tomados por la nodriza.

Qiros factores: Anoxia, hipoglucemia,
cle.

La ictericia por lo gencral, es de tipo
henigno, pero siempre hay que estar
pendicnte de la erisis de anemia hemo.
liviea aguda, La enzimipenia ¢s respon-
sable de ictericias neonatales que pue-
den evolucionar hacia la muerte o pro.
dueir el cundro de la ictericia nuclear.

Esplenomegalia,

En la sangre a seguida de la destruc.
cion masiva de hematiez, encontramos:
anemia, hiperhilirrubinemia o conjuga-
da, corpiisculos de Heinz.

En la orina: Urobilina.

R. C. P.
Dicigwene 31, 1960



En las heres: Estercobilina.,

Junito a la anemia hay unn maoderada
cantidad de reticulocitos,

En 'n puncion medular: Evitrohlastos,

Se han deserito otras iclericins neona.
tales con signos clinicos parecidos a la
anterior v que han sido atribuidas a dé.
ficit congénito de otros enzimas que in-
teevienen en el ciclo de la glicolisis
anacrohia, tales como la 2.3, difosfogli-
ceromutasa, la piravarekinasa, cle.

letericias por la presencia en ln sangre
de aglutininas,

Enfermedad hemolitica por incompa-
tibilidad feto maternal, sistema Rh, Por
lo general, en condiciones ordinarias,
silo ercontramos en el suero humano
de aglutininas Anti-A y Anti-B, cuando
¢l grup > sanguineo se presta a ello. Las
[ersona; cuya sangre contienc un anti-
cuerpo anti-Rh. z¢ distinguen de las
otras en que son Rh negativas: pero si
nosotros lomamos una muestra de san.
gre de un gran nimero de personas Rh
en negalivas, no enconlrarcinos en su
suero anticnerpos anti-Rh: para que
éstos aparezean s necesario que se ha-
yva realizado una insoinmunizacién, ¥
para que ello se produzea es preciso que
¢l organismo se ponga en contacto, mu-
chas wveces con un antigeno que no
poseca,

Existen personas que resisten mucho
a la insoinmunizacidn, de ahi el distinto
comportamicnto de unas y otras,

Para que en una mujer s¢ produzea
¢l fendmeno de la isoinmunizacién es
preciso que se ponga muchas veees, en
contacto con un anligeno que 0o posee;
pudiendo ser éste el factor Rh; de esta
forma se producira en ella un anticuer.
po anti-Rh.

Una de las veces en que s¢ produce
este fenomeno es durante ¢l cmbarazo,
pese a existic la barrera placentaria,

R. C. P
Cicigsnsa 31, 1969

durante el eual pasa sangre del feto a
la madre; porque exislen en ocasiones
pequeiias lesiones de la pared celular,
permitiendo la entrada en la cirenlacidn
de la madre de pequeias cantidades de
hematies, lo cual no es ehstaculs para
que se produzea la isoinmunizacion,

Formados los anticuerpos. paszan a
través de la placenta permeable a las
zammaglobulinas que forman los anti-
euerpos anti-Rh, en su variedad mis
frecuente, conocida bajo el nombre de
anticuerpos incompletos a la sangre fe.
tal donde ge fijon a los hematies, pro.
ducicndo o no la aglminacidn, El anti-
geno que mis frecuentemente causa 1o-
ilos estos problemas es el de tipo Rh D
hay muchas ohservaciones de isoinmu.
nizacion fetomaternal ligadaz a otros
antigenos: gistema Rh E, n otros siste.
maz como el AB.O., ete,

FEl euadro clinico rara vez =e presen-
ta en ¢l nacimiento, sino que sohreviene
algunos minutos u horas después. La ic-
tericin, que comienza al poeo tiempo
del pnacimiento, se acentia rapidamente
v enmascara la anemia cuya intensidad
aumenta a partie del tereer dia de vida,
y se acompana de una eritroblastosiz:
10,000 a 10,000 / mm* v una leucocito.
sis elevada, La jetericia s¢ acompaia e
hepatocsplenomegalia v de hemorragiae,

La aparicion de la ictericia nuclear e
precez enire ¢] tercero v sexto dia, ma.
nifestandose por somnolencia, rigidez,
crisiz espasmildica en cuanto se mucve
al nifo,

La prucha de Coombs es positiva, in-
cluso euando nada indica la existencin
de un proceso hemolitico. La bilirrubi-
na indireeta aumenta progresivamente,
1 mgr. 7 ml. Cada hora en las formas
sraves,

El diagnistico de certeza se basa en
¢l descubrimiento en la sangre de la
madre de una aglutinina maternal, anor
mal para los hematies del recién nacido,
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En formas particularmente graves,
aparece ¢l nino con un edema genera.
lizado, pudiendo moriv antes del naci-

miento: otras veees la forma es de tlipo
henigno.

El diagnéstico de probabilidad debe
ser examinado antes del nacimiento me.
diante ¢l deseubrimiento de aglotininas
anti-Rh u otras en la sangre de la madre.
Los autoantienerpos maternales que
aglutinen o noa los hematiee del feta
pueden ser puestos en evideneia medis
te la prueba de Coombs. En las icteri.
cigs por isoanticuerpos del grupo AJB.O.,
la prueba de Munk-Aderson tiene ¢
mizmo valor.

El tratamiento de eleccion ez la exan-

suinotransfusion vigilando antes v des
puds. frecuentemente, la tasa de hiliven.
bina indireeta v la formula sangoinea,

Tncompatibilidad fetomaternal :
sistema ABO.

Alrededor de un 2077 de recién naci-
dos tienen un factor A o B que no tiene
su madre, pero ésta conticne, en su sue.
ro. la aglutinina corvespondiente. Asi
una mujer del grupo O, tiene en
plasma aglutininas anti-A ¥ anti-B. Si
¢l nifio es del grupo A se puede pensar
gque la aglutinina anti-A actuard en eon-
tra. Pero se ha comprobado que la en-
fermedad hemolitica. por lo menos las
que encierran cierta gravedad, son mas
raras que este poreentaje del 2095, Ello
se dele a que las aglutininas anti-A v
anli-B, lo mas [recuentemente  estan
constituidas por macromoléeulas que no
pueden atravesar la placenta; no ohs-
tante, en ocasiones son inmuniaglatini.
nas, las enales atraviesan facilmente la
harrera placentaria,

Tetericias por anticuerpos af calor,

Loz anticuerpos productores de esta
elaze de ictericias, actives a 377 perte-

s08

necen al grupo de las gammasglobuli-
nas, En el suero se les encuentra en pe-
quenas cantidades, va que son constan.
temente absorbidaz por los hematies eir-
culantes,

Podemos ponerlos al descubierto, hien
por las pruebaz globulares: prueba de
Coombs direeta, o hien por las pruehas
sevicas: prueha de Coombs indirecta.

Todos los hematies humanos eompa-
tibles fijan el anticuerpo de la misma
manera, apareciendo éde como un po.
nanticnerpo, dando las mismas reaceio-
nes que el hematie del enfermo.

Son anticuerpos de tipo inespecifico.

En su forma aguda, el cuadrs elinico
gz presenla econ alteracion sibita del
estado general, palidez intensa con tinte
subictérieo, hemdliziz vapida con hemo-
clobinuria frecuente, vémitos, discreto
mento del bazo.

Otras veces se prezenta de forma insi.
diosa con palidez de lenta aparicidn
agociada a una ictericia que aumenta

progresivamente,

El diagnéstico se efectiia por el des.
cubirimiento de la presencia en la zan-
ore de anticuerpos al calor.

En la sangre encontramos: anemia
macroeitaria, normocroma; reticuloci-
los: en ocasiones, eritrohlastos; resisten.
cia osmdtiea disminuidaz leucocitosis:
plaquetas normales: bilirrubina de tipo
indirecto; colesterol descendido: proe.

ha de Coombs directa e indirecta posi-

tivis,
Ietericia por anticnerpos al frio.

Estos antieuerpos cuya actividad ez
dezencadenada por el enfriamiento son
inactivos a 37°. Se encuentran en gran
cantidad en ¢l suers v, en muy poca,
fijados a los hematies. Provoean la aglu-
tinacién tanto de los hematics del enfer-
mo como de los hematies exiraios com-
patibles per aecidn del enfriamiento.
Aetiian también como anticuerpos in-

R. C. P.
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completos, permaneciendo fijos a los
hematics después del recalentamiento a
37°%. Pucden ser descubicrtoz por la
prucha de Coobs indirecta,

Por otra parte, tienen una accion he-
molizante sobre los hematies del enfer.
muo, sohre todo después de la acidifica.
cion del suero. Esta hemdlisis al frio,
cuva aceidén se suprime por el calenta-
miente a 37% se Hama hemdaligiz mono-
terma,

La forma agoda de esta enfermedad,
cursa en does fases: una como enferme.
dad febril, con signos de una newmaopa-
tia a virus, no encontrando aglutininas
al frio rn ¢l suero. La seponda faze
cursa con un sindrome hemolitico, pu-
iiemdo mediante ¢l examen inmunold-

wico, encontrar clevado titulo de auto.
anticuerpos al frio en la sangre,

Hematolégicamente tendremos: ane.
mia con reticulocitos: leucopenia v
trombopenia; bilirrubinemia no conju-
gada; gran elevacion del titulo de aglu-
tininas completas al frio: prueba de
Coombs indirecta positiva en medio
deido,

Enfermedades de Marchiafova-Micheli.

La destruceién excesiva y continua de
liematies no se debe a la accion de un
factor extraglobular, sino como conse.
cucncia de anomalias bioquimicas ad-
quiridas de forma desconocida, Estas
anomalias, caracteristicas de la enfer-
medad, hacen que los hematies posean
una sensibilidad anormal al sistema he-
molitico presente en todo suero normal,
en partieular al sistema properdina,

Los hematics de un sujeto normal
transfundidos a estos enfermos, tiencn
una duracién de vida normal en sa eir.
culacién; en cambie, la transiuszion de
hematies del enfermo a un sujeto nor-
mal. tiene una duracién de vida acor-
tada.

R.C. P.
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Loz hematiezs de estoz enfermos, en
suspension en suero normal, si se proo
voca en deseenso del pH son mis ri.
pidamente hemolizados que olros nor.
males,

El examen de la sangre muestra la
existencia de una anemia macrocitaria
acompaiiada de hemdalisis excesiva con
leucopenia ¥ trombopenia; bilirrubine.
mia de tipo indirecto: no encontraremos
autoanlicuerpos,

Las orinaz zon de color oscurn con
hemoglohinuria v hemosiderinuria, que
se¢ puede descubrir mediante la colora-
cion de Periz =obre el sedimento uri-
nario.

El cuadro clinico muestra la exizten-
cia de una ictericia de tipo hemolitico
con caloracion amarillenta, mas o me-
nos intensa de piel v de mucosas.

Esplenomegalia: la extidpacién  del
bhazo es ineficaz e incluso peligrosa,

Enfermedad de Moskowitz.

Ez una enfermedad hemeolitica zrave
v adquirida.

La ictericia es de tipo agudo, acom-
painandose de intensa trombopenia, he-
morragias v alteraciones neurolégicas
bruseas, regresivas v recidivantes.

Enfermedad de Lederler-Brill,

Enfermedad de tipo hemolitico. ad.
quirida, caracterizada por la exieteneia

de autoaglutininas. que son panaglutini-
nas contra los eritrocitos humanos e
origen desconocido.

La prucha de Coombs s fuertemente
positiva,

Se acompana de erisis de hemolisis

agudas, alarmantes, pero gue regresan
en unos dias,

feterieins por malformoaciones congénitus
de las vins biliares.

Malformaciones congénitas de vias hi-
liaves por: ausencia total de vias hilia.
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tis o quedar reducidas a un simple cor.
lon: atresia del segmento terminal es-
tando ¢l colédoes dilatado formando
una holsa psendoquistiea: falta de vesi-

cula biltar o ser moy pequeiiag vesicula
voluminosa conteniondo  gran contidald
il hilis, ete,

La ictericia producida por cualquicra
dle estas mallormaciones aparece, por lo
general, del sesundo al tercer dia, no
ahstante puede ya evidenciarse durante
o! nacimiento o al calio de unas horas:
por ¢l contrario, otras veces es de coo
mieneo tardio, unas semanas. Puede de.
civse que a partie de los dos meses ez
vara,

Al prineipio, o5 una ietericia ligera,
vubinica, visible solive 1odo en las con-
juntivas pero que poco A poco seova
acentuando v tomando un  color ver-

iloso,

Las deposiciones som acdalicas, blan-
ilas 0 pastosas. pero rara vez diarreicas,
Las orinas son coliricas, que manchan
lis paiiales, comteniendo sales ¥ pigmen.
tos hiliares, pero no urohilindgeno. La
ion e grasas estd disminuida,

nhsore

El higado aumentada de tamaiio tie-
ne un horde cortante, haciéndose cada
ver mias dure. Puede existir también
una csplenomegalia.

En la sangre encontraremos una hi-
perhilivrubinemia con aumento de la
tasa de hilirrubina conjugadaz las tran-
saminasas  auwmentan  lentamenie ¥ se
mantienen elevadas o un nivel estacio-
nirio,

El estaddo general del nido, de comien-
#o. o= beno e incluso gana en peso, pe-
ra pocs a poco camina hacia caquexia
v muerte, bajo un cuadre de ictericia
grave, con siznos de avitlaminosis, sin-
drome hemorragico, convalsiones, soni.
nolencia, torpor, ete, si no existe una
infeceidn  interenrrente que acorte la
villa, La duracidn de vida es de unos

Jlo

méses, habiéndose deserito algin caso
de duracion de 2-3 afos.

Si existe una falta de comunicacion
entee los conductos biliares repletos v
el duodeno, se puede corregir In anoma-
i quirdrgicamente,

La viapido instouraeion de la eirrosis
hepatica oblign o una urgente explora.
cion quirirgica de las vias hiliares,

En la necropsis de estos nifios muer.
1o e aprecia una eoloracion ictériea de
todos los drgancs, excepto de los niicleons
srizes del troneo del encéfala,

Ietevicias por obstruccion o compresion
e tas vias biliores,

El evaidra elinieo puede ser muy pa-
recido al que existe en las ictericias por
malformacion de las vias hiliares, sin
quie exista dicha malformacion. La olis-
truccion pucide deberse, unas veces a la
existencia de un cileulo, una cstenosis,
ete., que impidan el normal desagiie de
Lilis en el duodeno: otras veces, sin
existiv una verdadera obstruecian, este
desagite esta dificoltado por un espesa.
miento de la bilis, Se puede pensar en
este sindeome de bilis espesa, enando
se eneuentran en las deposiciones o en
jugo duodenal pequedias cantidades de
bilis, o hien enando alternativamente, se
presentan heees acdlicas con otras mis
o menos eoloreadas. La eliminacién de
urahiligeno por la orina es normal.

La causa del espesamiento de la bilis
permanees desconocida frecuentemente,
Se ha pensado como causa Ta eritrohloz.
tosis fetal, lo existencia de sustancios os-
pesas o desecadas,

La permeabilidad de las vias hiliares
sc restablece en ocasiones por la inyee-
cion intraducdenal de sulfate de mag.
wesia o bien en el eurso de una colan.
ziogralia preoperatoria.

Craig y Landig han encontrado en al-
iios fallecidas signos e hepa-

Funags i
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titis cuyo diagnastico no hahia podido
hacerse antes,

En algunas necropsias =e cncuentran
auseneias o malformaciones de eanalien.
los bhiliares intrahepdtices, pese a la
presencia de vias biliares exteahepiti-
eas normales,

La dosificacién enzimdtica de la fos.
fatasa alealina de las transaminasas, de
la aldolasa, no son del todo atiles, va
que sus resultados entran dentro de la
gona dudosa. Incluso la misma histolo-
sin no es decisiva, ya que las puneiones
hiopsicas pueden mostrarnos la exizsten-
cia «e una proliferacion meednica o
bien wna proliferacion Je células gi.
mantes, considerado por alpunos comao
caracteristico de una hepatitis neonatal,

En coanto a la obhstruccion de las=
vias hiliares, es precizo decir que puede
ger motivada por la existencia de gan-
glios hipertréficos, por un simpatoplas-
Lo perilon[‘.a]._ por una brida congéni.
ta que produzea estenosiz, por una pe.
ritonitizs fibrosa subhepdtica, por una
pancreatitis, por un goma sifilitico, ete.

Siempre que se sospecha de una com-
presion de vias hiliares, es preciso rea-
lizar una exploracion gquirirgica.

El ripido tratamiento quirdrgico es
la tinica forma de prevenir las lesiones
hepdaticas graves,

Ietericias por hepatitis,

Las hepatitis nconatales son mucho
mas frecuentes que las malformaciones
de las vias hiliares, eausas e prematu-

ridad.

La aparicién de la ictericia es precos,
en ocasiones existe ya en el momento
del nacimiento: otras veces, lus mas [re.
cuentes, lo hace en el curso del primer

mes de la vida, La icterd

a tardia se ve
miz a menudo en el curso de las hepa-
titis que en el de las malformaciones. Es
una ietericia en dos tiempos: comienza

R . P,
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en ¢l periodo neonatal, dura alrededor
de quince dias y desaparece durante
unas semanas, volviendo a aparecer pa-
ria evolucionar de forma progresiva.

El cuadro elinico es muy variable;
pueden existic vomitos v diarrea, pero
no son constantes: el estado general se
afecta precozmente: la existencia de fie.
hre depende de la etiologia de la enfer-
medad: corrientemente existe una he-
patomegalia que se acompaia, en oca.
siones, e esplenomegalia. En una cuar-
ta parte de log casos podemos eneontrar
alteraciones neurolégicas como nistag-
mus, convulsiones, alteracionez del tono
muscular de la motilidad. Los signos de
hemorragin aparvecen en las formas
uraves,

El mimero de agentes etiolégicos ca-
paces de producir hepatitis icterigena
del recién nacido es muy grande,

fetericias por hepatitis de origen
seplicenico,

La mayor parte de estas hepatitis apa-
recen en el eurso de un estado septiceé-
mico general y cuya puerta de entrada
puede ser umbilical, respiratoria, diges.
tiva. culinea. ele.

Los gérmenes que mis [recuentemente
producen este tipo de septicemia son:
colibacilo estafilococo, estreptococo,
protens, piocianico, ete.

Existen formas de evolucion benigna
v otras de evolucion muy grave, en las
cuales la ictericia aparece el primero,
sepundo o tercer dia. intensificindose
vipidamente ¥ acompafidndose de cia.
nosis en la cara v en las extremidades;
signos de hemdlisis con hemoglobinuria,
heces coloreadas v orinas oseuras; tem-
peratura elevada, higado ¥ hazo mis o
menos aumentado de tamano. El estado
general se altera rapidamente.

La aparicién de hemorragia cutinea
ez (e mal pronéstico.
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A menudo sz azocian de nefritis con o
#sin hemataria.

En la sangre encontraremos; leucoci.
tosis eon neatrofilia, signos de insofi-
ciencia hepitica. E1 hemocultive reali-
zaido sistemat’camente pone en eviden.
cin muchas veees ¢l germen productor
el cuadro elinico.

A partir de la aparicion de los anti-
hidticos, las ictericias infecciosas son moe-
nos graves, pero en ocasiones pueden
producir ¢l enadro de la ictericia nu.
clear.

La evolueion dependeria: de la pre.
cocidad del diagnastico, del germen pro-
thictor v de la intensidad  del trata.
miento,

El prondstico ¢& mucho mis grave si
afecta a un prematuro,

letericia de la sifilis pongenital,

Por mas que con los diversos medios
de tratamiento ha disminuido mucho la
sifilis. siempre es conveniente no olvi-
dar su exiztencia.

La ietericia corresponde, en ocasiones,
o una gifilis maligna precos, acompaia-
da de esplenomezalia y manifestaciones
culaneomucosas,

Oiras veces puede considerirsele den.
tro del grupo de ictericias hemoliticas o
autoanticuerpos. El anticuerpo active en
esta enfermedad es una hemolisina bi-
térmica, como lo demusstra la prucha
de Donath ¥ Landsteiner; se separa cl
suero del enfermo a 37°, v los hematies
son lavados a la misma temperatura: se
mezelan a partes iguales lox hematies
en suspenzion salina a 509 con suern
del enfermo y 2e coloca a 07 durante 30
minutos, En esta fase el antoanticuerpo
s¢ fija gobre los hematies, como lo pue-
de demostrar la prucha de Coombs di.
recta, pero no tiene accion hemolizante.
La hemalisis sobreviene después del re.o
calentamiento de la mezela a 37% duran-
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te 30 minuios. La adicion del comple.
mento es necesaria para la realizacién
de lag dos fases de la reaccion,

Al eabo de unas horas de producirse
la erisis, aparcee una hemoglubinuria
con orinds de color oseuro, Después de
una moderada pero rapida destruecidn
de hematies, la cantidad de hemoglobi.
na en la sangre asciende a unos 200
mgrs. 9, pero baja en seguida perma-
neciendo, en eambio, elevada la cifra
de bilirrubina indirecta.

El diagnistico se realiza por medio
de las pruebas serolégicas, que son po.
sitivas en los padres v el nino. También
se puede realizar por la prueha de Do.
nath-Landsteiner, El prondstico os som.
birio, pese a la eficacia de la penicilina
v olros antibidticos,

Ictericia por hepatitis a virus
“A” y “B",

Una de las cansas de la prematuridad,
mis aun que la produccién por mal.
formacién de las vias hiliares, es la he.
patitis viral epidémica, coyo agente cau-
sal 5 el viros “A" vy la hepatitis por
inoculacion debida al virus “BY. El vi.
rus de la hepatitis epidémica “A™ penes
tra por via digestiva, padiendo ser des-
cubierto en la fase preictérica o al co.
mienzo de la ictericia en la sangre y en
las deposiciones, Tiene un periodo de
incubacién diex a veinte dias.

La enfermedad, por lo general, es de
tipo henigno,

Los signos de jctesigia nuclear se
auelen preseatar en ouna  lercera parte
de los casos. Otras veees la marcha de
la enfermedad e: de tipo agudo, acom.
panandose de un sindrome hemorrigi-
co, siendo entonees el prondstico som-
brio. Una secucla muy frecuente es la
cirrosis hepatica.

En la hepatitis por inoculacién virus
“B" penetea directamente en el organis-

R.C. P
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mo @ braves e una transfusion, invee.
ciones de sangre, plasma, o por medio
de un materi® insuficientemente esteri-
lizado. Este virus puede atravesar la
placenta,

La ictericia por hepatiti= neonatal a
virug es precod e incluso puede cneon-
trdrsele va en el mismo momentos del na.
cimiento: su intensidad es varialle de
un dia para otzo. pudiendo evolucionar
hacia la cronicidad v durar semanas v
Ieses,

En estes nifio: podemos encontrar:
anorexia  habitual, vémitos inconstan-
tes, rara vez diarrea.

La mortalidad es elevada, del arden
del 0%,

Las secneles mds imporlantes =on
cirrosis v la ietericia nuelear,

Las transaminasas séricas nos puedsn
proporeionar datos importantes para di.
ferenciar las hepatitis de tips obstroce
tivo por mallermacion de vias hiliares o
por hepatitis de otras variedades, En ¢l
recien nacids normal, la tasa de t

minasas glutdmico, oxal v acética varia
de 30 a 120 unidad /‘ml.. v la de la gla-
timico pirdvica de 50 a M unidades
por ml,

En las hepatitis del recién nacido v
del lactante encontramos tasas muy ele.
i de 400 unid/ml. En
iclericias por obstruccion se clevan a
200-300) uerid /ml., siendo normal la tasa
en las icteric
ticas,

vadas, por e

ias melahalicas v hemoli-

Fetericias por toxaplasmosis,

La toxoplasmosis, enfermedad produ.

cida por el Toxoplasma Gondii o Pro-

tozoario, de Nicolle v Manesaux, es muy
frecuente en la especie humana, pero la
mayor parte de las veces cursa de forma

inaparente, Durante el embarazo, si
exisle una lesian en la placenta, puede
transmilirse por via transplacentaria.
En el recién n:

lo los signos son dife-

R. C. P
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rentes, segun se trate de uma infeccion
generalizada. parasistémica o bien lesio.
nes particularmotte localizadas en el
=L D

La ietericia puede aparceer acompa-

nando a los otres sintomas en la forma
seneralizada, o bien como tinica mani.

festac’on. Es una ietericia precoz, que
comienza el sesunda o tercer dia de la
vida comparable a la de la incompati-
bilidad fetomaternal. Se pucde aeompa-
far de hepatocsplenomegalia, eritema
maculopapuloso, ete,

Otros sintomas que acompanan  en
ocasiones v permiten legar a hacer o
diagnéstico son: la hidrocefalia, rara
ver la microcefalia erizi= convulsivas,
presencia de ealeificaclones intracranea.
nas. a la radiografia, coriorretiniti= e
aparicion mas tardia v va mas adelante
la aparicién de un retraso psicomotor.

La presencia de convalsiones, corio.

rretinilis v presencia de caleificaciones

intracraneanas, permilen realizar ¢l

diaznostico clinico de la enfermedad en

un MW de los casos.

El diaguastica de labesatorss s

provede efeetuar:

11 Dye-test de Sabin v Feldman, s
la prucha considerada gomo la

mis especificn. 2e basa en la eolo.

racion del toxoplazma por el aeul
de metileno.

21 Fijacion de complemento.

31 Prueba de la hemoaglutinacion, de
aran sensibilidad.

41 Prueba de la aglutinacion diveeta,
=g lrala con tuxaplusum! T2

la aglutinacion se lee macroscipi-

camente, v el examen g5 relativa.
mente rapido.
31 Prucha de Ia inmunofluoreseeneia,
01 Reaceiehn  de Tloculacion en L.
mini.
En la sangre podemos encontrar una
cosinofilia de 5% 207,
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Es conveniente saber que antes de los
tres meses el pifie tiene una lasa de
anticuerpos inferiores a la de la madre
v superior a partir de esta edail,

Enfermodades de las inclusionos
citomaegdalicas,

En ¢l recién nacido puede presentar.
se como enfermedad localizada o hien
como enfermedad generalizada,

Entre los factores pre v perinatales a
tener en cuenta, encontramos:

a) La edad de la madre, por lo ge.
neral inferior a veinle afos v pri-
mipara.

Embarazo perturbado por algu.
na enfermedad esencialmente de
tipo respiratorio, urinario,

¢l Por lo general ¢l nifio nace a tér-

mino o muy proximo a ¢l pero
con un peso inferior a lo normal

La forma de comtagio se realiza por
via sanguinea a través de la placenta

La forma habitnal de la enfermedad
en ¢l recién nacido viene determinada
por:

letericia, grave precos, desde el na-
cimiento; se intenzifica vipidamente co.
loreando tanto la piel como lag muco.
#ns de color verde oscuro. Al principio
aparece unida a la hemdlisis, por lo que
la bilirrubina puede alcanzar cifras muy
clevadas; mas adelante es debida a la
hepatitis que le acompaiia. La ictericia
pucde aparecer como sintoma tinico o
bien unida a todos los otros sintomas de
eati enfermedad, cuales son: pilrpura,
hepatoceplenomegalia ¥ signos nervio-
sos:  hipotonia, convulsiones, microce.
falia, somnolencia, cle.

En ¢l examen de laboratorio podemos
enconirar: anemia por hemdlisis con
reticulocitos 509¢ - 8077, fragilidad os-
mdtica ¥ mecinica de los hematies, hi-
perhilirrubinemia indirecta elevada,
que puede dar Jugar a Ia icterieia nu-
clear debida a la hemdélisis: mas ade-
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lante es de tipo mixto, por la hepatitis
que acompaiia a la toxoplasmosis. La al.
teracion hepitica va a producir: per
turbacién de la protromhbina, hipopro-
teinemin, aumento de las trasaminasag,
descenso de la velacidn colesterol esteri-
ficado v colesterol 1otal.

Tiene un gran interés para el diag.
nastico los signos radiogrificos: ealeifi-
caciones intracrancanas, lineales o cir-
cularcs que rodean a los ventriculos;
signos oculares: coriorretinitis; trastor-
nos E.E.G. de origen subeortical.

Anatomopatolégicamente  cncontramos:

Células de inclusion, grandes, con ef.
toplasma abundante y ligeramente ha.
sofilo, con nicleo redondeado v situado
en el polo hazal de la célula. Las inclu-
siones situadas en el micleo no son ho-
mogéneas, lienen ¢l aspecto reticulado,
entre cuyas mallas se ven los virus api.
lados, En ¢l protoplasma las inclusio.
nes estin formadas por vacuolas, den-
tro dle lis euales se pueden ver las par-
tieulas virales,

En ¢l higado exizste una degeneraciin
de los hepatocitos, reaccion mesendgui.
matosa con hiperplasia de las eélulas de
Rupfier, focos eritroblasticos v reac.
cion esclerosa.

La placenta esta aumentada de 1ama-
o, apreciandose gran cantidad de plas-
moeitos que infiliran los espacios peri.
vasculares,

Entre los medios de diagndstico se
encuentean ln localizacion de las eélulas
de inclugion en la saliva, liquidos de
lavado ghstrico, L.C.R., polinucleares de
la sangre, la biopsia de la parétida o del
higado. El virus debe ser rapidamente
inoculado sobre fibroblastos humanos,
en medio conveniente; la lesién carae.
teristica es una hinchazén del micleo
y la aparicién de una inclusién intra-
nuclear,
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Trutam'ente:

Exanguinotransfusion: de esta forma
se previene la ictericia poclear v se ex-
teaen hematies que han fijudo el virus.

Corticatorapia: de aceion solire la he.
malisgis, procesos inflamatorios no es
pecificos, trombopenia, fragilidad vas-
villar, prevencion de fibrosis hepatica,

(-ammaglobulinas.

Imterferdn sustancia antiviral, en vias
e experimentacion. Dosis 10-20 /24
., via intravenosa, durante tres semi.
nias,

Trataniento sintomdtico, Herpes,

Es una enfermedul poco frecuente en
el nifio,

En general los ninos afectados son
de poco peso ¥ muy a menudo prema.
turos,

Clinicamente, la ictericia puede apa-
recer al cabo de unos dias v se acom-
paiia de signos de retencion, con orinas
oseuras, elevacion de la hilierulina di.
recta v hepatoesplenomegalia,

La ietericia e puede acompanar de
lesiones eutaneas herpéticas, fielire, pe-
tequias, parpura anemia, somnolencia,
falta de reacciones motrices v reflejos
arcaicos, cianosis, elc.

Anatomopatolégicamente encontramos
en el higado zonas de necrosis de color
blanguecino.

El diagnastico se puode analizar:

Por aislamiento del virns en medio
apropiado e idemificacion por medio
de la prueba de neutralizaciin o por
medio de los anticuerpos fluorescentes.

Por métodos inmunologicos: hallazgo
e anticuerpos neutralizantes en suero
del enfermo, hacia el cuarto dia, alean-
gando su maximum haecia la tercera o
cuarta semana v disminuyendo 0 conti-

R C. P,
Dicigwase 31. 1969

muacion o por medio de Ia Gijacion del
complemento miximam hacia la ter.
cera o ewiarta semana, titulos de 1,26 0

1/128.
COMENTARIOS

L detericin por déficit de la glucaro-
cot jugacion por inmeadwres hepaticn

De los 65 casos revisados. 42 pertenc-
cent @ esle grupo.

Afeeta algo mas al premature.

Por lo general, la ietericia entre ol
segundo v tereer din. siendo s dura-
cion menor de dos semanas,

Entre ¢l segundo v tercer dia. Ja hili.
reabina sobrepasa los 10 milizramos v
ml., ascendiendo por encima de 18 miges,
‘¢ ml. entre el cuarto v sexto dia. Gra.
cias a la exanguinotransfusion, la dura-
cion continua de esta dltima cifva suele
ser inferior a los dos dias

La existencia de una hepatomegalio
es le una frecuencia relativa,

En T sangre podemos encontrar;

Reticulocitosis, por lo seneral eilras
inferiores o 577,

Eritrohlastos, menos de 107,

Resistenein globular, normal,

Frucha de Coombs directo. inclusio-
nes citomegalicas, cromatografia e azi.
cares, ele., negalivos,

Casi siempre es suficiente una exan.
guinotransfusidn  para hacer deseender
la cilea de bilierubing en sangre. En
raras ovasiones ha sido precizo realizar-
la en wiamero de dos v tres.

Como complicaciones se han
eneonirado:

Secuelas de ictericia nuclear: opisto-
tonos, hipertonia de miembros, erisis
oealdgiras, ete. En uno de los caso- ¢l
recién nacido ingreso a la edad de seis
digs con una eifra de hiliceabing de 34
mgrs. o ml, habiendo sido de 19 mare,
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% ml. el cuarto dia. En ¢l otro cazo la
cifra maxima ez de 23 mers. % ml el
2rxto dia.

Muerte, que sohreviene, no comao com-
plicacian de la ieterieia, sing a conse.
cinencia de hronconeumonia, meningitis
v hemorragia intracraneal, con insufi-

cie

ia respiratoria.

1) fetericia por déficie de la glucuro-
conjugacion debida o la presencia
de 2ihbeta-pregaardiol en la lech:
mraferaa,

Los doz casos: reseiiados se refieren
a mino: nacidos a Wrmine v con peso
normal.

La ictericia hace su aparvicién a par-
tir del cuarto dia ¥ no desaparece hasia
Las das v tres semanas,

La bilirrubina se eleva a 10 mgrs, e
al final de la primera semana. En uno
tle los dos easos, la bilirrubina sohrepasa
los 18 mgrs, 90 ml., durante la segunda
semana, pero  dezciende  ripidamente,
por lo que no es neecsaria la exanguino-
transfusion,

La bilirrubina predominante es de
tipo indireeto.

En uno de los casos la cromatografia
de azieares muestra en la orina la pre-
seneia e g:l]:lrh;ﬁu. slucosa ¥ lactosza.

Ly Tetericia nuelear,

Se trata de un recién nacido, prema-
turo, sin tinte ietérico ni en piel ni en
mueosa. El tercer dia de vida la tasa de
hilirrubina en sangre ¢s de 7.2 mgrs, $¢,
El Coombs directo. ¢l Bordet-Wasser-
man, ete., son negativos,

En sangre s¢ encuentea 1487 eritro-
Llastos,

Clinicamente no existe ni
de dctericia nuclear.

El prematuro fallece el tereer dia de
la vida, encontrindose. macroscépica-

v osigno

mente en la necropsiz, una intenza colo.

al6

amarillenta de los nieleas de la

Laze. El examen microscdpico no mues-
tra nada especial. ;Se trata de una ver-
dadera ietericia nuclear?

Niveles bajos de la bilirrnbina en
igre (7.2 mers, T ml) jpueden pro.
dueir esta coloracién de  los nieleos
alravesando la barrera hematoencefi-

lica?

Antes del nacimiento ;pueden existir
nivelez de bilirrubina en la sangre de
forma gque atravesando la barrera hema.
toencelilica pueden producir esta colo-
racion amarillenta de los nicleos grises
de la base del encéfalo?

IV Tetericin por Sncom patibilidad
fetomeaternal en ol sistema ABO.

Esta ictericia aparcee en once de los
casos revisados,

El comienzo de la ietericia es, por
lo general, el segundo dia de Ta vida, v
su duracion es inferior a las dosz se-
MANas,

En la SORLre SC CReReRira:

Heticulocitosis mayor de 5%,

Eritrohlastosiz, la mayor parte de las
veces superior a 109,

Presencia de aglutininas v hemalisi-
nas anti-A v oanti-B, de anticuerpes in-
completos.

Una vex se encucntra elevada la reo
sisteneia globular.

La prueha de Coombs directa siempre
s negaliva,

Exanguinotransfusiones: la mavor
parte de loz cazoz han necesitado dos”
la menor parte tres® v una.”

V1 detericia por incompatibifidad feto-
mvatermal en el sistema RA,

letericia que aparcee va desde el pri.
mer dia de vida, v euva duracién pueds
variar de una a dos semanas,

R. C. P.
Docrewen: 21. 19689



La aswcension de la hilirruhing es ra-
pia pudiendo sehrepazar los 10 mgrs,
¢ ml el primer dia ¥ los 18 mars. 75
el segundo o tercer dia de vida,

Se acompaia de:

Reticulocitosis elevada, por encima e
un 5%,

Eritrohlastosis superior a 1077,

Presencia de aglatininas v hemolisi.
nas anti-Bh.

Coombs dirccto, siempre positivo.

Clinicamente =e encuentra la presen.
cia de petequias,

En los cazos comprohados son nece-
sarias dos v tres exansuinoteansfusiones
para hacer deseender Ta tasa de hilivi.
lina en sangre,

VI fetericia por wiresia o mal forma-
cian de las vias biliares.

De los dos casos hallados en esta revi-
sion, une cursa sin ictericin, enconirin.
dose en la neeropsia agenesia de vias
hiliares v pancredticas, jumamente con
una hipoplasia de los canaliculos hilia-
res intrahepaticos.

El otro caso cursa con ictericia, la
etial hace su aparicion el torcer dia.

Este mismo dia, la bilirculing olire-
paza los 10 mgre. 7 ml., siendo en su
mayor parte conjugada. Las transami.
nasa= estan muy elevadas v la relacidn
colesteral libre-esterificado, invertida.

En las orinas se demuestra la existen.
cia de wrobiling, pigmentos v sales hi-
liares,

La necropsia pone de manifiesto la
existencia de una atresia de vias hiliares
umida a una inversion visceral,

VI etericia par microvsferocitos’s,

El tereer dlia de vida hace su apari.
ctan una ligera icterieia, la eual se acom-
padia e palidez. edema, hepato v esple.
nomegalia,

R. . P,
Dicigwsse 31. 1969

En la sangre encontramos una ligera
hiperbilirrubinemia 152 mzrs.)

El estudio merfologico de los hema-
ties descubre ln existencia de microes.
[erovitos,

La resistencin pglobular se encuentrey
liseramente disminuida en ¢l limite de
la nermalidad,

Coombs directo, inclusiones citomegi-
licas: Bordet-Wasse man son negativos,

En la orina la urobilina v lo: pigmen-
tes hiliares son positivos: la cromalo.
srafia de azicares o2 negativa,

VU leteriein por hepat'tis vireal,

La ictericia acompanada de palides,
aparece ya el primere dia de vida, ha-
cicndose cala vez mias manifiesta v mds
intensa,

Hepatocsplenomegalia.

Las cifras de bilirrubina se elevan
desde el primer dia por encima de los
10 mgrz, ‘¢ ml. v a partir del cuarto,
quinto dia de las 18 mgrs. 7 ml. encon.
trindose un aumento paralelo de a
cantidad de bilirrubina conjugada v no
conjugailda, Estas ecifras se mantienen
hasta los dice o doce dias en que ¢l lac-
tante fallece,

Hematolégicamente exizte una lizera
reticulocitosis 3.17-.

El Coombs directo, inclusiones cito.
megilicas, Borlet-Wasserman son ne.
=alivos,

Las transiminasas se encuentran ele-
vadas v el colesterol libre muy anmen.
tado,

Positividad de urobiling v oplgmentos
bhiliares en la orina.

La necropsin muestra la existencia e
una hepatiti= con eflulaz citoplasmiii.
cas multinucleadas,

IX} lerericia por septicemia

El tevcer dia de vida aparece una ice
terieia de pequeta intensidad. La hili-

517



rrubinemia se eleva este mismo dia, por
encima de 10 mgrs. %¢ ml., mantenién-
dose justamente por encima de este Ti-
mite haeta 10 6 12 en que fallece el nifio.

En la sangre aparece solamente una
reticulocitosis 719,

A la necropsia se deseulive una ate.
lectasia pulmonar.

X letericia de cansa desconocida.

La ictericia aparece en un niio na-
cido a término el tereer dia de la vida v
s¢ acompaia de hepatoesplenomegalia.
Es una ictericia de larga prolongacidn,
mis de euatro semanas,

Las cifras de hilirrubina pagan los 10
mgra, T6 o ml manteniéndose asi elevadas
durante una semana, al eabo de la enal
ilesciende ligeramente de esta eifra, per-
maneciendo asi durante mds de cuatro
semanas,

Predomina la hilirrubina de tipo no
conjugado.

Existe una reticulocitosis, 2, 4758,

No se encuentran hematies ni hemo.
slobinas anormales.

La G-6-D, resistencia globular, tran-
saminasas, son normales,

Coombs directo, inclusiones citomegi.
licas, son negativas,

En la orina, la urchilina, pigmentos y
sales biliares, eromotografia de azicar,
son negativas,

En las heees estercohilina positiva,

El frotis de Ja puncién tibial es po-
bire en elementos nueleados,

La radiografia de crianeo muestra un
hueso denso y espeso con orhitas, asi.
mismo densas y capesas,

La radiografia del esqueleto es carac-
teristica de la osteopetrosis, evidencidn.
daose un rebordeado peridstico de los dos
fémures ¥ himeros,
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