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INTRODUCCION

La anemia es la disminucién de la concentracion de hemoglobina < 130 g/l en los
varones y < 120 g/l en las mujeres en sangre periférica se acompafia de un
descenso del hematocrito la causa mas frecuente de anemia es la ferropénica que
predomina en las mujeres y en los nifios, la anemia hemolitica son un grupo de
heterogéneo de enfermedades que se caracterizan por una destruccion precoz e
inadecuada del eritrocito la hemolisis puede ocurrir en el espacio intra —

extravascular , en el bazo o en el higado.

La anemia hemolitica congénita esta causada por un defecto primario

intraeritrocitario:

1. Defectos de la membrana celular: esferocitosis congénita, ovalocitosis
congénita eritrocitosis

2. Enzimopatias: déficit de la glucosa- 6- fosfato deshidrogenasa g-6 pd déficit
de piruvato cinasa; son las mas frecuente

3. Hemoglobinopatias: anemia drepanocitica hb alterada: hbs , hbc,
metahemoglobinemia

4. Talasemias: trastornos cuantitativos en la sintesis de las cadenas de globina



Anemia hemolitica adquirida los eritrocitos son normales debido a su destruccion

son factores extra eritrocitarios excepto en la hemoglobinuria paroxista nocturna.

La anemia hemolitica es la disminucion de la vida media del hematie las anemias
pueden clasificarse en intrinsecas (congénitas) y extrinsecas (adquiridas) , las
congénitas se origina como consecuencia de anomalias hereditarias de las
estructuras del hematie como la membrana, hemoglobina o enzimas eritrocitarias,
las anemias adquiridas son el resultado de fuerzas o agentes por mecanismos
inmunitarios, quimicos o fisicos dafian el eritrocito es mas frecuente en el nifio. La
anemia hemolitica congénita por alteraciones en la membrana eritrocitaria forma
una capa protectora entre la hemoglobina y otros componentes celulares y el medio
extracelular facilita el transporte de agua, aniones , cationes y otras pequefias
moléculas las caracteristicas de estabilidad resistencia , flexibilidad, deformidad y
adaptabilidad a las distintas circunstancias circulatorias consta de una doble capa
de lipidos en el exterior se sitda los fosfolipidos en el interior los amino fosfolipidos

y una serie de proteinas integran de la membrana que atraviesa la capa lipidica.



ANEMIA HEMOLITICA INTRAVASCULAR Y EXTRAVASCULARE

La anemia hemolitica es un grupo de trastorno producidos por una destruccion
acelerada de los eritrocitos (hemolisis) por células del sistema fagocitico
mononuclear con la disminucién de su vida media este proceso patologico no debe
confundirse con el mecanismo fisiolégico de recambio eritrocitario (hemocatéresis).
Las causas de hemolisis pueden ser diversas pueden clasificarse como
corpusculares (defectos eritrociticos) y extra corpusculares (ajenas a los eritrocitos)

el sitio de la hemolisis se puede distinguirse en dos tipos:

v INTRAVASCULAR:

Se produce a nivel circulatorio con la liberacién de productos eritrocitarios al plasma,

hay un defecto en el ambiente del eritrocito en la circulaciéon del enfermo.

v EXTRAVASCULAR:

La hemolisis ocurre en células del SFM en el higado y el bazo, se da por una
anomalia hereditaria de la membrana del eritrocito de la hemoglobina o de las

enzimas eritrocitarias.



corpusculares):

Causas de la hemolisis pueden clasificarse en dos puntos (corpusculares y extra

Tabla I. Caracteristicas diferenciales de la hemaélisis extravascular e intravascular

Extravascular Intravascular
Caracteristicas clinicas Puede ser asintomatica Palidez aguda
en formas leves Taquicardia
Palidez cronica Hipotensidn
Ictericia moderada Subictericia
Esplenomegalia crénica Orina negra
Sobrecarga férrica
Litiasis biliar
Crisis aplasicas
Coluria leve
Analitica sanguinea
Intensidad de la anemia Leve o0 moderada Grave
(concentraciones de Hb) (6-11 g/dl) (< 6g/dl)

Reticulocitos Aumentados unas 6 veces  Aumentados 2-3 veces
sobre el valor normal 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

Urabilinégeno Positivo Positivo

Hemosiderina Negativa Positiva

Hemoglobina MNegativa Positiva en casos graves

Etiologias mas frecuentes

Esferocitosis hereditaria

Talasemias

Algunos defectos
enzimaticos

Drepanocitosis

Anemia hemaolitica
autoinmune por
anticuerpos calientes

Hemoglobinuria
paroxistica a frigore
Anemia
microangiopatica
Algunos defectos
enzimaticos
Malaria



CORPUSCULARES:

Defectos de membrana: esferocitosis, eritrocitosis, acantocitosis,
estomatocitosis, sindrome de zieve, hemoglobinuria paroxistica nocturna.
Defectos hemoglobina: enfermedad de células falciforme hemoglobina s,
hemoglobina ¢, hemoglobina E, talasemias

Defectos enzimaticos: deficiencia de glucosa 6 fosfato deshidrogenasa,

deficiencia de piruvato cinasa, defectos en el glucolisis.

anemia hemolitica intracorpuscular

es hereditaria

defecto estructural del eritrocito

EXTRACORPUSCULARES:

Mediada inmunolégicamente: anemia hemolitica autoinmune, enfermedad

por aglutininas frias, hemoglobinuria paroxistica afrigore, anemia hemolitica



mediada por farmacos, reacciones transfusionales aloinmune, enfermedad
hemolitica del recién nacido.

Microangiopatica:  coagulacion intravascular diseminada, purpura
trombocitopenia trombética, sindrome hemolitico urémico, preeclampsia,
sindrome HELLPS

Hiperesplenismo: cirrosis hepatica, enfermedad de GAUCHER, linfoma,
sindrome de felty , sarcoidosis

Lesiones fisicas o0 quimicas: traumatismo de vasos sanguineos
hemoglobinuria del marchista, quemaduras, venenos serpientes, aracnidos,

intoxicacion por plomo, intoxicacion hidrica ahogamiento.

anemia hemolitica extracorpular

es adquirida

hemolisina activa en todo los eritrocitos




Los principales datos se valoran a un paciente con sospecha de anemia hemolitica
es: la edad de inicio congénita a edades mas tempranas, antecedentes de ictéria
sugiere hemolisis crénica, relaciébn con la ingesta de alimentos, exposicién a

farmacos y procesos infecciosos.

Cuadro 92-2. Diferencias entre hemdlisis intravascular y extravascular

Prueba Hemélisis intravascular Hemodlisis extravascular
Reticulocitos T T
DHL T T
Bilirrubina indirecta T Normalo T
Haptoglobinas il L
Hemosiderinuria Presente Ausente

La hemolisis aguda: destacan ataque al estado general, fiebre, escalofrios ,
mialgias, artralgias , dolor lumbar o abdominal o ambos, tipo colico se atribuye al
agotamiento de oxido nitrico producido por el exceso de hemoglobina libre en el
musculo liso gastrointestinal y urogenital, si se sospecha hemolisis es necesario
realiza e interpretar una serie de estudios de laboratorio: biometria hematica
completa, reticulocitos , Coombs directo, frotis sanguineo , DHL, bilirrubina indirecta

y haptoglobinas.
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