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Introduccién
Anemias hemoliticas

En las anemias hemoliticas, se produce una reduccion de la vida media de los
hematies por destruccion eritrocitaria  anormalmente elevada (hemdlisis).
La médula 6sea intenta compensarla aumentando la produccién eritroide,
respuesta mediada por la eritropoyetina. Como consecuencia, aumenta el
porcentaje de reticulocitos en sangre periférica (>2%) y se elevan los indices
reticulocitario. La bilirrubina no conjugada aumenta por incremento del catabolismo
del hemo. Ademas, se produce disminucion de la haptoglobina (alfa-globulina que
se fija a las proteinas de la hemoglobina) al ser rapidamente depurada por el
sistema mononuclear fagocitico (SMF) sobrepasandose la capacidad hepatica en

la sintesis.

Clasificaciones

Segun etiologia Segun lugar de hemolisis
Segun herencia
e Congénitas e Intracorpuscular e Intravascular
e Adquiridas e Extracorpuscular e Extravascular

Las anemias hemoliticas congénitas se originan como consecuencia de anomalias
hereditarias de las estructuras del hematie, como la membrana, hemoglobina o
enzimas eritrocitarias, e incluyen: la esferocitosis hereditaria, la enfermedad de
células falciformes, las talasemias y las deficiencias de glucosa-6-fosfato-
deshidrogenasa y piruvato cinasa.

Las anemias hemoliticas adquiridas son el resultado de fuerzas o agentes que, por
mecanismos inmunitario, quimico o fisico, dafian el eritrocito. Estas incluyen: las
anemias hemoliticas autoinmunes, la anemia microangiopatica, gquemaduras
graves y algunos agentes oxidantes

En el presente trabajo narramos de forma congruente y actualizada los puntos

mas relevantes para el diagndstico oportuno de los pacientes.
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El abordaje diagndstico del paciente:

l.-Las anemias hemoliticas deben clasificarse en intravasculares vy

extravasculares segun su tipo de hemolisis (lugar).

~
e causada por lesiones mecanicas
(eSS e fijacion del complemento o por agresion
intravascular )
e causada cuando el eritrocito presenta cambios que se convierten en
elementos extrafios
hemolisis
SUBV © o se vuelven menos deformables. )

Requiere la diferenciacion inicial entre 2 tipos principales de hemodlisis: la
intravascular, caracterizada por hemoglobinuria, haptoglobinas bajas vy
frecuentemente presencia de mas de 1% de esquistocitos en el frotis de sangre
periférica y la extravascular, donde los eritrocitos son previamente opsonizados y
retirados de la circulacién en los cordones esplénicos, generalmente presentan
prueba de Coombs positiva y son desencadenadas por anticuerpos calientes de
naturaleza IgG.

Una vez realizada la clasificacion de la anemia hemolitica es importante

determinar asociaciones etiolégicas.

Secundaria a la
administracion de
Sindrome medicametos
paraneodisplasico (cefalosporinas,

antibioticos con
beta-lactamasa)

secundarias a Infecciones
colagenopatias especificas

s
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Diferenciacion de hemolisis extravascular e intravascular.

Tabla I. Caracteristicas diferenciales de la hemdlisis extravascular e intravascular

Caracteristicas clinicas

Extravascular
(hemdlisis crénica)

Puede ser asintomatica
Palidez crénica

Ictericia moderada
Esplenomegalia créonica
Sobrecarga férrica
Litiasis biliar

Crisis aplasicas

Coluria leve

Intravascular
(hemolisis aguda)

Palidez aguda
Taquicardia
Hipotension
Subictericia
Orina negra

Analitica sanguinea
Intensidad de la anemia
(concentraciones de Hb)
Reticulocitos

Leve o moderada

(6-11 g/di)

Aumentados unas 6 veces
sobre el valor normal

Grave

(<6 g/dl)

Aumentados 2-3 veces
sobre el valor normal

Bilirrubina indirecta Aumentada Aumentada
Haptoglobina Disminuida Muy disminuida o ausente
Lactico deshidrogenasa Aumentada Muy aumentada

Analitica de orina

Bilirrubina Negativa Negativa

Urobilinégeno Positivo Positivo

Hemosiderina Negativa Positiva

Hemoglobina Negativa Positiva en casos graves

Etiologias mas
frecuentes

Esferocitosis hereditaria

Talasemias
Algunos defectos
enzimaticos
Drepanocitosis

Anemia hemolitica
autoinmune

Anemia microangiopatica
Algunos defectos
enzimaticos

Malaria

A su vez anemias extravasculares deben ser divididas en anemias por:

e Anticuerpos calientes

Son aquellas que tienen hemdlisis maxima a 37° C y son positivas a la prueba de

Coombs directo en 75% de casos.

e Anticuerpos frios

Son aquellas que aglutinan por complemento a menos de 37° C. La prueba de

Coombs es positiva y presenta titulos elevados.

Pag. 4



2.- Historia clinica completa

Debe hacer énfasis en los antecedentes familiares de enfermedades autoinmunes,
la ingesta de medicamentos, la presencia de infeccion, la exposicion a diferentes
temperaturas, el cuadro clinico inicial y la presencia o ausencia de otros trastornos
Se debe hacer una historia clinica completa y un examen fisico exhaustivo en la

basqueda de manifestaciones clinicas relacionada.

Cuadro clinico

Es de instalacion abrupta; el paciente suele presentar sintomatologia asociada a

Cundio3Slgnos y Sintomas anemia aguda: palidez marcada
‘ Sintomas Signog 5 ] o )
A , acompanada de ictericia, disnea,
- Asintematico - Bajo gasto
| - Dignea Taruicardin . d .
Aremia Hamaolitica -Faligp | - Palidez ta.qL“Car a, aStenIa’
- Confusidn letericia . . .
~ Dl Mitulsat -Orinaseura esplenomegalia, adinamia son los
Debilidad - Ulearas msambros infferiores
« Dolor téraco-phdaminal - Hepm-esplencmegalia s H
- Colelitiasie mas frecuentes y coluria de

instalacion aguda. En los lactantes

son frecuentes la fiebre, vomitos y rechazo al alimento
3.-Pruebas diagnosticas

Pruebas que demuestran Hemolisis

PRUEBA RESULTADO . . . -~

Debe realizarse citometria  hematica

Reticulocitos Aumentados

Bilirrubina indirecta sérica Aumento completa con cuenta de reticulocitos. (revela

Deshid lacti eri A t . . . .

D) A RHER - FAReE anemia de intensidad variable y puede

Al L Disminucion presentar fndices eritrocitarios elevados y

Hemosiderina en orina Existe

Hemoglobina en orina Exiete aumento de bilirrubina indirecta.)

La hemdlisis se corrobora con la presencia de bilirrubina indirecta elevada,
incremento de DHL, disminucion de las haptoglobinas y en el caso de hemolisis

intravascular con hemoglobinuria.

Debe realizarse pruebas de funcion hepética con DHL, haptoglobinas, frotis de

sangre periférica y examen general de orina en todos los pacientes con sospecha.
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Dx diferencial: prueba de Coombs directo / en gel (negativo). Es la prueba que

detecta la presencia de anticuerpos fijos sobre la superficie del eritrocito. Su

realizacion requiere de eritrocitos del paciente lavados a los que se agrega suero

de Coombs poli especifico anti Ir Gy C3

Prueba de Coombs directa

\. Resultado positivo Legend

Antigenos en la

superficie del

glébulo rojo

Anticuerpo

* Y especifico del

% % y glébulo rojo
k ﬁf Y Anticuerpo anti-
% % humano (reactivo
k de Coombs)

Muestra de sangre tomada de un paciente LS glébulos rojos lavados Los globulos rojos se aglutinan:
con anemia hemolitica: se indican los se incuban con anticuerpos anti-humanos vinculan las
anticuerpos ligados a la superficie de los ~ anticuerpos anti-humanos  cglulas, uniéndose a los anticuerpos en
glébulos rojos. (reactivo de Coombs). los glébulos rojos.

ANEMIA HEMOLITICA EXTRAVASCULAR: Esferocitos no hemoglobinuria,
realizacion de prueba de coombs directo:

Positivo a 22c (anemia por anticuerpos frios)

Positivo a 37c¢ (anemia por anticuerpos calientes)

Negativo, solicitar pruebas en gel y si no se encuentra, buscar otras causas
(congeénitas; las crisis hemoliticas desencadenadas por agentes oxidantes
son caracteristicas del déficit de glucosa-6-fosfato deshidrogenada)
ANEMIA HEMOLITICA INTRABASCULAR: Esquistocitos con
hemoglobinuria, realizacion de prueba de coombs directo:

Negativo: buscar PTT, HPN O CID.

Positivo: probable hemoglobinuria paroxistica fria (corroboramos buscando

cuerpos bifasicos).
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Tratamiento

e Se debe suplementar al paciente con potasio, calcio y acido félico a fin de
prevenir la deficiencia de folatos secundaria a hemdlisis cronica y los
efectos secundarios del esteroide.

e Se debe suplementar al paciente con potasio, calcio y acido félico a fin de
prevenir la deficiencia de folatos secundaria a hemodlisis cronica y los
efectos secundarios del esteroide.

e La transfusién de concentrados eritrocitarios depende del tipo de hemadlisis.

So6lo debe transfundirse un paciente con AHAI por anticuerpos calientes en caso
de signos de hipoxia cerebral miocéardica o renal.

En los pacientes con anticuerpos frios que requieran transfusion, se debe elevar la

temperatura de los concentrados eritrocitarios a 37°C antes de ser transfundidos.

El tratamiento inicial por anticuerpos calientes debe ser con corticosteroides. En
las formas graves de la enfermedad los esteroides deben administrarse

inicialmente por via intravenosa:

e Prednisona 1-2 mg/kg/dia durante 4 a 6 semanas
e Metilprednisolona 2-4mg/kg/dia cada 6 horas 6 en bolo de 15mg/kg/dia

durante 3 dias.

La disminucién de la dosis de corticosteroides debe ser lenta y progresiva hasta

llegar a la dosis minima eficaz, la cual debe mantenerse de 12 a 18 meses.

En la AHAI por anticuerpos frios del adulto no existe un tratamiento farmacoldgico
especifico en la edad pediatrica o en el adulto joven generalmente es

postinfecciosa por lo que se debe dar el tratamiento antibiotico especifico.

El tratamiento con inmunoglobulina debe reservarse para nifios, pacientes adultos
con enfermedades cardiacas y pulmonares que requieren transfusion y en casos

cronicos refractarios.
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Seguimiento

Los pacientes deben ser evaluados
cada 3-4 meses por un especialista
mediante la realizaciéon de una
citometria hemdatica completa,
reticulocitos, determinacion de
bilirrubinas, DHL y prueba de Coombs

Deben recibir suplementos de acido
félico a fin de prevenir su carencia
debido a hemdlisis crénica. Los
suplementos de calcio y potasio
deben ser evaluados de manera
individual

Monitoreo de los efectos de los

corticoesteroides como lo son:
glucosa y las cifras de tension arterial

La vigilancia a largo plazo se enfocard ademas a la vigilancia del crecimiento y

desarrollo, a la aparicion de cataratas e hipertensién ocular, sobre todo en los

ninos.
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