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RESUMEN

La esferocitosis hereditaria debe sospecharse
siempre frente a un nifio con anemia,
hiperbilirrubinemia, esplenomegalia o litiasis
biliar sin causa evidente, en el asintomatico con
antecedente familiar positivo y en el neonato
con hiperbilirrubinemia sin incompatibilidad.
Su deteccion precoz es fundamental para evitar
el kernicterus. El seguimiento de estos nifios
incluye un control periédico estricto, y se debe
informar sobre las pautas de alerta frente a crisis
hemoliticas o aplasicas, asi como la pesquisa
precozdelitiasisbiliar. Porlo general, la decisién
de esplenectomia estd mds asociada a calidad
que a riesgo de vida y debe ser una decision
consensuada entre paciente, padres y médicos
tratantes. El seguimiento posterior se basa en
el control del cumplimiento del tratamiento
antibidtico profilactico y la caracterizacion
temprana de todo episodio infeccioso.
Palabras clave: esferocitosis hereditaria,
esplenectomia, litiasis biliar, anemia hemolitica,
hiperbilirrubinemia.

ABSTRACT

Hereditary spherocytosis must always
be suspected in children with anemia,
hyperbilirubinemia, splenomegaly or
cholelithiasis, in the asymptomatic individual
with an affected relative, and in the neonate
with hyperbilirubinemia with no blood group
incompatibility; its early detection is key to
avoid kernicterus. Follow-up of these patients
is based on periodical control and supply of
information on the adequate management of
hemolytic or aplastic crisis, and early detection
of cholelithiasis. The decision to perform
splenectomy is usually associated with quality
of life rather than life-threatening risk, and it
should result from a consensus between patient,
parents and physicians. The postsplenectomy
follow-upisbased on control of compliance with
the prophylactic antibiotic therapy and the early
diagnosis of infectious disorders.

Key words: hereditary spherocytosis, splenectomy,
cholelithiasis, hemolytic anemia, hyperbilirubinemia.
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MANIFESTACIONES CLINICAS
Los signos clinicos tipicos son
anemia, ictericia y esplenomegalia;
la litiasis biliar es frecuente.'® Se
manifiesta por primera vez, por lo
general, en lactantes o nifios mayores,
raramente en la adultez.” El sintoma
de presentacién mas comun, que se
observa en alrededor del 50% de los
casos, es la anemia, pero en 10-15%
de los pacientes, son la ictericia y/o la
esplenomegalia.?
Aproximadamente, 2/3 de los
pacientes padecen hemolisis
parcialmente compensada y tienen
solo anemia de leve a moderada.
Estos nifos pueden ser asintomaticos
o presentar solo sintomas minimos,
como algin grado de fatiga y/o
palidez. La ictericia se presenta, en la
mitad de los casos, en algtin momento
de la vida.?® La esplenomegalia,
generalmente moderada, se detecta en
50% de los lactantes afectados y en 75-
95% de los nifios mayores o adultos.*"!

EVOLUCION Y
FORMAS CLINICAS

La esferocitosis hereditaria (ESH)
puede presentarse con diferentes
grados de gravedad.

La clasificacién tradicional
considera niveles de hemoglobina,
bilirrubina y reticulocitos, contenido
de espectrina y otros pardmetros.>'>

Otra clasificacién reciente
considera exclusivamente los niveles
de hemoglobina:"”

* Leve: hemoglobina > 10 g/dL.
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* Moderada: hemoglobina de 8-10 g/dL.
¢ Grave: hemoglobina < 8 g/dL.

ESH leve: En 20-30% de los pacientes,
la destruccion esta total o casi totalmente
compensada por la produccion eritrocitaria,
por lo que la anemia es muy leve o inexistente
(hemoglobina > 10 g/dL). Habitualmente,
tampoco tienen ictericia ni esplenomegalia, y
solo en 60%, se observan esferocitos en cantidad
significativa. Muchas veces, la enfermedad recién
se hace evidente durante enfermedades virales,
embarazo o ejercicio. Por lo general, estas formas
se diagnostican durante la realizacion de estudios
familiares o por la aparicién de esplenomegalia o
litiasis biliar.

ESH moderada: Estos pacientes tienen
hemoglobina de 8-10 g/dL, recuentos
reticulocitarios cercanos a 10% y bilirrubinemia
de 2-3 mg/dL. Se ve tanto en formas dominantes
como en recesivas.

ESH grave: La anemia es grave (hemoglobina
<8 g/dL) y puede implicar compromiso de vida,
por lo que son transfusién-dependientes. La
morfologia eritrocitaria suele mostrar, ademas
de los caracteristicos esferocitos, esferocitos con
contornos irregulares y/o poiquilocitos. Esta
forma se ve principalmente en pacientes con
herencia recesiva.

Portador sano: Se diagnostica sobre todo en
padres de pacientes, en quienes no se puede
demostrar una transmisién autosémica
dominante. No presentan anemia, ictericia ni
esplenomegalia, y no se observan esferocitos.
La enfermedad se evidencia solo por ligera
reticulocitosis, fragilidad osmética ligeramente
aumentada y autohemolisis aumentada. A veces,
la tnica alteracién se detecta en el andlisis de
proteinas de membrana.

SITUACIONES ESPECIALES
Esferocitosis hereditaria en el recién nacido

En el periodo neonatal, esta enfermedad
presenta algunas caracteristicas especiales.>®
La ictericia es el sintoma mads frecuente y es
la manifestacion predominante en mas del
90% de los pacientes diagnosticados en este
periodo.'”?! Aproximadamente, 50% de los
pacientes con ESH presentan el antecedente de
ictericia neonatal.”'**'** Saada et al. comunicaron
que el 1% de los neonatos que requirieron
luminoterapia padecian ESH.* Generalmente, la
hiperbilirrubinemia aparece en las primeras 48
horas de vida, originada por una combinacién

de hemolisis y capacidad reducida del higado
para conjugar la bilirrubina.’?* La mayoria
de estos neonatos pueden ser controlados con
luminoterapia, pero a veces la hiperbilirrubinemia
puede alcanzar niveles muy elevados, por lo que
estd siempre latente el riesgo de kernicterus.'?¢2
Por lo tanto, la ESH es uno de los diagndsticos
principales para tener en cuenta al evaluar un
neonato con anemia hemolitica. Sin embargo,
Christensen y Henry recientemente han llamado
la atencién sobre su subdiagnéstico y han
postulado que es una causa significativamente
ignorada de hiperbilirrubinemia neonatal. La
anemia se observa en 50-80% de estos pacientes
y puede requerir transfusién.>'*?'* Se han
comunicado aislados casos de hydrops fetalis.3'
La esplenomegalia es muy poco frecuente.?’*
Esta etapa de ictericia y/o anemia durante
los primeros dias de vida es transitoria; luego
el cuadro remite y se estabiliza sin necesidad
de posteriores transfusiones.** Sin embargo,
en algunos nifios, la anemia persiste durante
varias semanas sin que se observe una respuesta
eritropoyética adecuada al grado de anemia.>®
Existen opiniones controvertidas respecto a si
el grado de anemia y la existencia o gravedad
de la hiperbilirrubinemia en el periodo neonatal
son factores predictivos de la gravedad de la
enfermedad en etapas posteriores de la vida.>"2*

La visualizacion de esferocitos en el extendido
de sangre periférica puede ayudar al diagndstico,
pero no es un dato tan definitorio como en el nifio
mayor, ya que la presencia de una cantidad no
muy elevada de esferocitos en el periodo neonatal
es normal.?! Otro aspecto que puede dificultar
el diagnostico en el neonato esta referido a
algunas particulares caracteristicas del eritrocito
del recién nacido, que pueden influenciar la
prueba de fragilidad osmética eritrocitaria (FOE).
Los hematies fetales son osmoéticamente mas
resistentes que los del adulto, pero luego de
incubados 24 horas a 37 °C, se vuelven mas
fragiles.?* Como resultado, esta prueba puede
arrojar falsos resultados negativos en fresco y
falsos resultados positivos luego de incubacioén.
Para evitar esta complicacién, se deben utilizar
como control eritrocitos fetales, lo que vuelve
mas engorrosa la técnica.”” Actualmente, la
utilizacién de pruebas mas sensibles y especificas,
como citometria de flujo con 5’eosina maleimida,
criohemdlisis hiperténica y FOE por citometria de
flujo permiten realizar el diagnostico neonatal en
forma certera y precoz.>”*
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Esferocitosis hereditaria en la mujer
embarazada

Las mujeres embarazadas presentan una
anemia mas grave que la habitual del embarazo.
Las crisis hemoliticas no son frecuentes, pero
pueden presentarse. La deficiencia de acido
folico es uno de los mayores riesgos a que estan
expuestas, por lo que deben ser cubiertas durante
todo el embarazo mediante duplicacién de la
dosis habitual. La necesidad de transfusion es
baja.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

En el periodo neonatal, el principal diagndstico
diferencial es la enfermedad hemolitica del recién
nacido por incompatibilidad ABO (EHRN-ABO),
ya que en esta la presencia de esferocitos en
cantidad significativa es constante y la prueba
de Coombs directa (PCD) es frecuentemente
negativa; ademas, la FOE no sirve para diferenciar
entre ambas.?® La deteccién de anticuerpos
inmunes anti-A[B] por elucién de hematies
aumenta la probabilidad de confirmar la EHRN-
ABOQO.#83440En nifos mayores, la presencia
predominante de esferocitos se ve en la anemia
hemolitica autoinmune (AHAI), cuyo diagndstico
se confirma mediante la positividad de la PCD.
En el recién nacido, puede presentarse un
cuadro similar como consecuencia del pasaje
transplacentario de anticuerpos en neonatos
hijos de madre con AHAI. En casos en que la
manifestacion inicial de la enfermedad se da como
crisis aplasica, la reticulocitopenia hace desviar el
diagnéstico hacia otras patologias, no hemoliticas,
pero en el corto plazo, la recuperacién de la
hemopoyesis permite llegar al diagndstico de ESH
sin dificultad.

COMPLICACIONES
Litiasis biliar

La formacioén de calculos de bilirrubinato
es una de las complicaciones mas comunes. La
mayoria de los casos son diagnosticados entre
los 10 y los 30 anos de edad, pero su aparicion
en niflos menores no es rara.*' Tamary et al.
comunicaron una incidencia de litiasis de 41%
en su serie de pacientes de 1-22 afos, con casos
diagnosticados desde los 4 afios, por lo que
recomiendan control anual a partir de esa edad.*
En individuos en los cuales hay co-herencia
de ESH y sindrome de Gilbert, la incidencia
de litiasis biliar es cinco veces mayor que en
la poblacién general,*® por lo que deben ser
controlados mas estrictamente.

Crisis

Hay tres tipos de crisis que llevan al agrava-
miento stbito de la anemia.*

Las crisis hemoliticas son las mas frecuentes.
En un estudio realizado en nuestro pais, el 67%
de los pacientes presentaban repetidamente crisis
hemoliticas al padecer episodios febriles.” Se
presentan durante el curso de infecciones virales
de cualquier tipo y en nifos menores de 6 afos,
pero pueden aparecer de manera espontanea y a
cualquier edad. Por lo general, son de intensidad
de leve a moderada y se manifiestan como
exacerbacion de la sintomatologia habitual
de anemia, ictericia, hiperreticulocitosis y
esplenomegalia, y no requieren transfusiones.
Pero, a veces, son graves y presentan, ademads,
vomitos, dolor abdominal y esplenomegalia
dolorosa. Estos casos requieren hospitalizacion,
transfusiones y control estricto. El mecanismo por
el cual los episodios febriles desencadenan estas
crisis hemoliticas no estd claramente definido,
pero evidencia reciente sugiere que la hipertermia
per se induce eriptosis, lo que lleva a mayor
destruccion eritrocitaria.*

Las crisis apldsicas son menos frecuentes
pero més graves y pueden llevar a insuficiencia
cardiaca congestiva y muerte.* El agente causal
es el parvovirus B19, agente etiolégico de la
5% enfermedad (eritema infeccioso).¥8 La
infeccién habitual en nifios sanos se presenta
como un cuadro agudo con algunos o todos
de los siguientes sintomas: fiebre, escalofrios,
decaimiento, vémitos, diarrea, dolor abdominal,
tos, rinitis, mialgias, artralgias y exantema
maculopapular generalizado (que dura 2-4
semanas y se exacerba con la exposicién al
sol). En pacientes con ESH, esta infeccién se
presenta con marcadas diferencias. La fiebre se
presenta en un nimero mucho mayor de casos,
mientras que el exantema caracteristico no se
observa casi nunca. También es més frecuente
la existencia de dolor abdominal y mialgias.
Simultdneamente, con esta sintomatologia, se
produce agravamiento de la anemia, palidez y
debilidad, con marcado descenso del recuento
reticulocitario y disminucién de los niveles de
hiperbilirrubinemia.* Esto se debe al hecho de
que el parvovirus B19 infecta selectivamente los
precursores eritropoyéticos e inhibe su desarrollo,
lo que lleva a un cese casi total de la eritropoyesis
de aproximadamente una semana de duracién.®>'
Este cuadro hematolégico, por lo general, va
acompanado de ligera trombocitopenia y
neutropenia, por un mecanismo similar sobre los
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precursores de estas progenies. La secuencia de
eventos en la crisis aplasica es caracteristica.**>
Al comienzo, se produce caida de la hemoglobina
y del recuento reticulocitario, acompanada
de marcada disminucién de eritroblastos en
médula 6sea, con visualizacién frecuente de
eritroblastos gigantes. Al haber menor cantidad
de eritrocitos para ser destruidos, los niveles
de bilirrubina disminuyen. Al reanudarse la
hemopoyesis, primero reaparecen los neutréfilos
y las plaquetas, seguidos por un ascenso de
reticulocitos y una gradual recuperacién de los
niveles de hemoglobina. La duracién es de 10-14
dias, y la caida promedio de la hemoglobina es al
50% de los valores basales, por lo que requieren
terapia transfusional con frecuencia.

Las crisis megalobldsticas son muy poco
frecuentes y debidas a deficiencia de folatos.
Se producen en situaciones en las cuales los
requerimientos son mds elevados que lo habitual.
Para evitar esta complicacién, todos los pacientes
deben recibir suplementos adecuados de folato.?

Ulceras de piernas

Las ulceras indoloras, asi como la dermatitis
eritematosa crénica, son de rara aparicion y se
corrigen con la esplenectomia.

Gota
Es una rara complicacién en los adultos, que
también corrige con la esplenectomia.

Focos de hemopoyesis extramedular

Son masas de tejido hemopoyético que
se desarrollan en el adulto, de localizacion
principalmente paraespinal o en térax posterior o
en hilio renal. Se observan, incluso, en pacientes
con ESH leve. Debido a su continuo crecimiento,
pueden confundirse con tumores de otra
etiologia. La resonancia magnética nuclear (RMN)
permite confirmar el diagndstico sin necesidad de
realizar una biopsia a cielo abierto. Si el paciente
es esplenectomizado, estas masas —verdaderos
tumores de médula 6sea— detienen su crecimiento
y van a la degeneracion grasa, pero no reducen
su tamano.

TRATAMIENTO
Incluye varios aspectos.

Terapia transfusional de soporte

Se debe transfundir con glébulos
rojos desplasmatizados de acuerdo con los
requerimientos de cada paciente. En la poblacién

pediatrica, se trata de mantener los niveles de
hemoglobina por encima de 7-8 g/d. En el recién
nacido, no se pueden establecer valores minimos
para indicar una transfusion y siempre se debe
evaluar el estado hemodinamico del paciente y
la gravedad de la hemodlisis para decidirla.’® La
indicacién de exsanguinotransfusiéon depende
de la edad gestacional, la edad cronolégica, los
niveles de bilirrubina indirecta alcanzados y el
ritmo de ascenso de la bilirrubinemia. Por lo
general, los requerimientos transfusionales no
son tan elevados como para llegar a un grado
de hemosiderosis clinicamente significativo. Si
la necesidad transfusional fuera muy alta, es
preferible adelantar la esplenectomia antes que
instaurar un tratamiento quelante.

Esplenectomia

La esplenectomia corrige la sintomatologia
en casi todos los pacientes, pues se elimina el
principal 6rgano de destruccién eritrocitaria.
La anemia y la hiperbilirrubinemia se corrigen
totalmente; el recuento reticulocitario desciende
a valores normales o cercanos a lo normal y la
sobrevida eritrocitaria se normaliza.? En raros
casos en que la esplenectomia no corrige en
forma total los sintomas, igualmente produce una
disminucién en la intensidad de la hemélisis.™

La principal limitacién para realizarla es el
riesgo de sepsis fulminante postesplenectomia
(SFPE).>** Los agentes causantes pertenecen,
en su mayoria, al grupo de organismos
encapsulados: aproximadamente, 60% de los
casos son por Streptococcus pneumoniae, 25% por
Neisseria meningitidis o Haemophilus influenzae y
el resto por otros (Escherichia coli, Staphylococcus,
Streptococcus, etc.).>%%¢! Este riesgo depende
sobre todo de la patologia de base y la edad del
paciente. Cuanto més grave es la enfermedad y
cuanto menor es el nifio, mayor es el riesgo de
sepsis.’**#¢! Dentro del grupo de enfermedades
pasibles de esplenectomia, la ESH es una de las
que presentan minimos riesgos.

Su indicacién es atin motivo de controversia,
ya que no existe consenso y esta sujeta a opiniones
de expertos.®*® Los siguientes lineamientos son
los més aceptados.'**#>** En la ESH grave, la
esplenectomia es obligatoria. En la ESH moderada
sintomdtica (mala calidad de vida, fatiga, tlceras
de piernas, etc.), estd habitualmente indicada para
mejorar la calidad de vida. En la ESH moderada
asintomdtica, su realizacién es controvertida; es
una indicacién probable para esplenectomia
parcial. En la ESH leve, habitualmente, no es
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necesario realizarla. En pacientes con indicacién
de colecistectomia por litiasis biliar, es motivo de
controversia si se debe realizar esplenectomia
en forma simultdnea con la colecistectomia,
independientemente del grado de gravedad
de la anemia. Pero siempre la decisién de
esplenectomia debe surgir del consenso entre
paciente, padres y médico tratante, que evaltien
riesgos y beneficios del procedimiento (Figura
1). Roy et al. sugieren desarrollar indicadores
de calidad de vida en pacientes con ESH, que,
asociados a otros parametros clinicos y de
laboratorio, ayuden a tomar la decision mas
adecuada.®

La edad de eleccién para el procedimiento
es a partir de los 6 afios, cuando el riesgo de
sepsis es considerablemente menor, y antes de
la pubertad, para evitar las complicaciones en
la calidad de vida durante la adolescencia y
disminuir la probabilidad de desarrollar litiasis
biliar.'? Estd contraindicado en menores de 3
anos. Luego de la esplenectomia, se producen
cambios muy marcados y caracteristicos en la
morfologia eritrocitaria y se visualizan distintas
alteraciones, de las cuales la mas importante
es la presencia de los cuerpos de Howell-Jolly.
Su aparicién confirma que no ha quedado
tejido esplénico funcionante, mientras que
su ausencia es un fuerte indice de sospecha
de su persistencia en algtn lugar. En algunos
pacientes, la esplenectomia no corrige la anemia.
La causa habitual de este fallo terapéutico es
la existencia de bazos accesorios o de tejido
esplénico ectépico que no han sido detectados
previamente o durante el procedimiento. Por
lo tanto, la realizacion sistematica de estudios
centellogréficos con Cr51 es recomendable como

Ficura 1. Consenso para tomar la decision de
esplenectomia evaluando riesgos y beneficios

Paciente

Riesgo de sepsis
Riesgo transfusional
Calidad de vida
Acceso a atencién médica

Padres ¢ ) Médico

;Esplenectomia?

estudio previo a la esplenectomia; la exploracion
sistemadtica y minuciosa de la cavidad abdominal
por el cirujano durante el procedimiento es
imprescindible.

La esplenectomia debe tratar de realizarse
por via laparoscopica, que se ha transformado en
la técnica de eleccion por su menor morbilidad,
menor tiempo de internacién, costos inferiores y
rapida recuperacion del paciente.®*“ Igualmente,
alrededor de 10% de las esplenectomias
laparoscépicas terminan realizandose por
laparotomia debido a complicaciones técnicas
surgidas durante el procedimiento. Una vez
decidida la esplenectomia, se debe realizar
previamente la deteccion de litiasis biliar; si esta
presente, ambas cirugias se deben realizar de
manera simultdnea. La colecistectomia también
se debe tratar de realizar en forma electiva por
via laparoscépica. Con la finalidad de evitar el
riesgo de sepsis, se ha planteado como opcién
la esplenectomia parcial, en la cual alrededor
del 90% del bazo es resecado.®” Asi, se reduce
de modo sustancial el grado de destruccion
eritrocitaria, lo que permite alcanzar con mas
facilidad un estado de hemdlisis compensada,
mientras que se deja tejido esplénico residual
para mantener un grado aceptable de capacidad
fagocitica. El principal reparo a esta técnica es
que el tejido esplénico tiene una gran capacidad
de regeneracioén, por lo que, con el paso de
los anos, se puede volver a la situacion previa
a la esplenectomia. Rice et al. comunicaron
excelentes resultados en 16 nifios seguidos por
6 afios.®” Sin embargo, Bader-Meunier et al.
comunicaron que 3 de una serie de 40 casos
debieron ser sometidos luego a esplenectomia
total.®® En el estudio méas grande publicado, sobre
62 nifos, el porcentaje de pacientes que requirié
posteriormente esplenectomia total fue menor del
5%.% La esplenectomia “casi total”, en la cual se
deja un fragmento de tejido esplénico de 10 cm?,
estd auin siendo evaluada. La experiencia con
embolizacién parcial del bazo es muy limitada.

Es dificil estimar el verdadero riesgo en
la actualidad de SFPE, ya que la mayor parte
de los estudios estan realizados en adultos y
tienen serios problemas metodolégicos.* La
mayoria son retrospectivos o reportes de casos;
los diagnosticos y causas para la esplenectomia
son diversos y, muchas veces, no estan claramente
identificados; y ademads, en la mayoria de los
estudios, los pacientes no recibieron vacunacion
ni profilaxis antibiética. Estudios en adultos
publicados entre 1982 y 1986 comunicaron
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incidencia de infecciones de 0,2-0,5%, con una
mortalidad de 0,1%.7%”! En un estudio mas reciente
sobre 200 adultos, el porcentaje de mortalidad fue
0,07%; ninguno de los fallecidos habia recibido
vacuna antineumocoéccica.’® En un estudio
pediatrico sobre 264 nifios esplenectomizados
entre 1971 y 1995 con distintos diagndsticos, se
registraron 10 casos de infecciones graves (3,8%),
con una sola muerte (0,4%).”> Sin embargo, los
autores llamaron la atencion sobre la ausencia
de infecciones fatales en los tltimos 10 afios del
estudio. El 100% de los pacientes recibia profilaxis
antibidtica, y solo 70% habfia recibido vacunacién
previa. Comparando estos resultados con los
de un grupo histérico (1958-1970) que no habia
recibido la profilaxis adecuada, se observé que
la incidencia de infecciones habia disminuido
47% y la mortalidad, 88%. En el tinico estudio
prospectivo sobre esplenectomia en pediatria,
realizado sobre 134 nifios con trombocitopenia
inmune, una patologia con riesgo similar a la
ESH, la mortalidad fue de 0%.7® Para disminuir
el riesgo, se debe administrar, antes de la
operacioén, la vacunacién contra Haemophilus
influenzae, neumococo y meningoco.>*” Luego
de haberse realizado la esplenectomia, deben
recibir profilaxis continua con antibiéticos. Si

TasLA 1. Esquemas recomendados para profilaxis antibidtica

bien el antibiético de eleccién y los esquemas
terapéuticos no estan atin claramente definidos,
las recomendaciones mas aceptadas, basadas
casi exclusivamente en opiniones de expertos,””
se muestran en la Tabla 1.5*7%77 E] tiempo de
administracién tampoco esté claramente definido,
y existen notables discrepancias entre distintas
recomendaciones (Tabla 2).125*77% Sj bien las 2/3
partes de los casos de SFPE aparecen dentro de
los primeros 2 afios, también pueden presentarse
mucho tiempo después, por lo que algunos
autores postulan su uso de por vida; otros,
durante 5 afios; y otros, hasta que el paciente
llegue a la edad adulta. Existe consenso general
en que el tratamiento empirico en caso de
fiebre debe realizarse segtn las normas de cada
institucion.>*7#80

Se estd acumulando evidencia sobre una
ocurrencia aumentada de eventos trombéticos
en pacientes esplenectomizados. El riesgo varia
segtin la patologia de base y es mayor en pacientes
con sindromes mieloproliferativos, talasemia
intermedia y estomatocitosis hereditaria. Si
bien las comunicaciones sobre mayor
incidencia de eventos trombéticos en ESH son
basicamente anecdéticas, pareceria confirmarse
su asociacién con eventos ateroescleréticos

Paciente Profilaxis Profilaxis
oral intramuscular
< 3 anos Penicilina: 125 mg, 2 x dia
3-5 afios Penicilina: 125 mg, 2 x dia, o
Amoxicilina: 20 mg/kg/dia, en 2 tomas

5-14 anos Penicilina: 250 mg, 2 x dia, o

Amoxicilina: 250 mg, 2 x dia
> 14 anos Penicilina: 250/500 mg, 2 x dia
Peso <27 kg 600000 UI ¢/3-4 semanas
Peso > 27 kg 1200000 UI ¢/3-4 semanas

TaBLA 2. Recomendaciones de distintas instituciones para el tiempo de administracion de la profilaxis antibidtica

Grupo

Recomendacion

Canadian Pediatric Society

Hasta los 5 afios de edad, o 1 afio postesplenectomia

Se puede continuar de acuerdo con circunstancias individuales

Hospital for Sick Children
(Toronto, Canada)

American Association of Pediatrics

British Committee for
Standards in Haematology

Un minimo de 2 afios postesplenectomia

Hasta los 5 anos de edad

De por vida en todos los casos, pero especialmente en los
primeros 2 afios postesplenectomia, en los menores de 16 afios

y en los inmunodeficientes
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coronarios e hipertensiéon pulmonar. En un
estudio sobre 89 varones mayores de 40 afios
esplenectomizados por ESH, se encontré que el
riesgo de padecer eventos trombéticos coronarios
era 5,6 veces superior al de pacientes con ESH no
esplenectomizados.?! El seguimiento posterior
de las familias de estos pacientes demostré que
el riesgo de padecer eventos arteriales es 7 veces
mayor y el de eventos venosos, 3 veces mayor.*

Acido félico

Los nifios con ESH presentan una actividad
eritropoyética aumentada varias veces por encima
de lo normal, por lo que su consumo de folatos
esta francamente aumentado. Por lo tanto, es
imprescindible la suplementacién con 4cido félico
en las ESH moderadas y graves, y es materia
opinable su indicacién en los casos leves.'>**

Estimulacion de la eritropoyesis

La médula 6sea del recién nacido presenta
cierto grado de respuesta inadecuada frente a la
anemia. Los niveles de eritropoyetina sérica en
neonatos y lactantes menores de 6 meses estan
disminuidos en comparacién con nifios mayores o
adultos, a cualquier valor de hemoglobina.®*# Esta
caracteristica probablemente explique el hecho
de que, con frecuencia, los neonatos con ESH
reciben varias transfusiones durante el periodo
neonatal, pero a medida que van creciendo el
requerimiento transfusional se reduce, a veces
en forma total. Mientras el 70-80% de nifios con
ESH requieren 1-2 transfusiones durante sus
primeros 12 meses de vida, solo 10-30% necesita
soporte transfusional posteriormente.*** Basados
en esta observacion, y a partir de los resultados
exitosos comunicados por Tchernia et al.,%
algunos autores utilizan eritropoyetina humana
recombinante para producir una estimulacién de
la eritropoyesis que compense de manera total o
parcial el grado de hemdlisis.>*** El tinico reparo
a este tratamiento se basa en una publicacién
reciente que demuestra que su costo duplica el
del tratamiento transfusional convencional, por
lo que sus autores opinan que no es conveniente
realizar recomendaciones definitivas sobre su
uso mientras no exista un estudio prospectivo
aleatorizado que confirme su efectividad.®®

Corticoides

En un estudio prospectivo reciente, Ballin et al.
comunicaron la eficacia de la administracion de
prednisona para mantener niveles mas elevados
de hemoglobina durante el curso de las crisis

hemoliticas.®” No existen otras experiencias
al respecto, por lo que debe esperarse nueva
evidencia confirmatoria o no de esta terapéutica.

CONCLUSION

La ESH debe ser siempre tenida en cuenta
frente a un nifio con anemia, hiperbilirrubinemia,
esplenomegalia o litiasis biliar sin causa evidente,
asi como en el asintomético con antecedentes
familiares directos positivos. En el neonato
con hiperbilirrubinemia sin incompatibilidad,
es el primer diagnostico para considerar en
nuestro pais, teniendo en cuenta que su deteccién
precoz es fundamental para evitar el kernicterus.
El seguimiento adecuado incluye control
hematolégico periédico asociado al control
clinico por su pediatra, y se deben plantear las
pautas de alerta frente a las crisis hemoliticas o
aplasicas, asi como la pesquisa precoz de litiasis
biliar. La decisién de esplenectomia esta més
asociada a calidad que a riesgo de vida y debe
ser consensuada entre paciente, padres y médicos
tratantes. El seguimiento posterior debe incluir
el control del cumplimiento del tratamiento
antibidtico profildctico y del calendario de
vacunacion (que incluye vacunas especiales), la
deteccion precoz de todo episodio infeccioso para
caracterizarlo rapidamente y adoptar la conducta
terapéutica adecuada y el monitoreo de otros
efectos secundarios a largo plazo. B
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