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INTRODUCCTION

Galeno, ern el afio de 150, describid a un pa-
giente con ictericia decpuds de mord®dura de vibora ,-
reletando que 1a ictericic en este caso no era debido-
a enfermedad hepidtice sino de origen esplénico.

En 1890 y 1393 Wilson y Stanley describieron,
en & miembros de una familia, una enfermedad caracteri-~

zada por esplenomegalia, ictericia y predisposicién =~

a la litiasis vesicular. Seguramente laz enfermedad des-

crita por estos autores es lo que se conoce como esfe -
rocitosis hereditaria.
Hoeyem, en 1898 y mds tarde Widal, Abrami, -
Brulé en 1909, destacaron que mientras que la anemia =
hemolitiea congénita cldsica, descrita por Minkowski y-
Chauffard con frecusncia causaban pocos aiptomaﬂ; exls-
tia otro tipe, al que consideraban adquiride que fre -
cuentemente se #sociaba a anewniasevera.
Ia existencia de anemia hemolitica congénita

en contraeste con la adquirida, fué claramente estable -

- cida por Dameshek y Schwartsz, quienes demostraron la -

presencia de hemolicsinas anormales en la sangre de log-



pacientes con anemia hemolitica egud: y mastraron
que la esferocitosis y el aumento de la fragili -
ded osmética, 8¢ pueden desarrollar tanto durante
el curso de ests anemia en el hombre, como en la-
anemia hemolitica producida experimentalmente en
los animales.

BEntre 1930-50 , se describieron varics -
capos de anemia hemolf{tica congénita que diferian
de 1a esferocitosis hereditaria clésica , en que-
no presentaban esferocitosia , la fragilidad os -

nética era normsl y la esplenectomia no era -

terapedtica beneficiosa. Crosby y Kaplen , apli -
caron aestos casos 4 el btérmino de anemia hemol{-

tica congénite no esferocitica. Carson y colabo

}

radores descubrieron déficit de glucoaa 6 fosfa

1

to deshidrogenasa, en pacientes con anemia hemo

1f{tica congénite no esferocitica tipo II, exis
tiendo una deficiencia de una enzims glucolitica
_especifica en los gldbulos rojos.

Ia anenie hemolitica ha sido reconocida ~



desde los principios de este sigle, considerando
la hemdlisis como un acortamiento de la vida me-
dia del eritrocito. Aungque estas condiciones de
hemblisis son clinicamente marcadas por un prin-
cipio agudo, por cuanto @ la destruceidn del erti
trocito en contraste de lg historia crdnica de -
hemdlisis . Ia mnemia hemol{tica congénite y la de
t;po adguirido fueron eclaramente separadas por -

estudios recientes empleando 1la medicidn de 1z -

vida media de eritrocitos.
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CLASIFICACION

la clasifiecacidn de las anemnias hemdliti-
cas ha eido miltiple , pers ninguna completa. Se -
congidera entre una de las mas satisfactorias la -
que comprende dos grupos:
1) Defectos insrinsecos del eritrocito

2} Defectos extracorpusculares.

1.~ DEPECTOS INTRISECOS DEL ERITROCﬁTO

‘ En general estos defectos reflejan anorma-

lidades de 1la membrana del eritrocito, enzimdticas,

de sintesis de la gleobina.

A.~ Defectos de membrana del eritrocito

&) Eaferocitosis., Microesferocitos en sangre perifé-
‘rica, asumento en la permenbilidad-
del sodio, déformacidn y pérdida -
de 1lm moldeadbilidad.

"b) Eliptocitosis. Se encuentran células ovales

q} Estomatocitosis. Eritrocitos con muesces

d) Acantocitosisa, Britrocitos espiculados
e) Défigit de lacitina coleaterol aciltransferasa
e) Transferencisz defectuosa de dcidos grasos fosfoll -

pidos.



B.- Déficif de enuimas

a) Piruvato nuinanz, ¥z el mis condn en wets Lipa de
anemies hemolditicas.

b) Déficit de hexoquinesz., Boim ensima acbia an el -
primero de log »asos en 12 sg -
enencia glucolitico.

c) Déficit de .lucose fosfrto isvaerass. Con destrue—
cidn selectiva de reticulocitos-
en =1 bvazo.

d) Déficit de fozfofructomuinara. “ste déficit no sdlo

compromete 1os eritroeiton , sino
también leucoci*os, lisuido cefa-
lorraquideo y fibroblastos.
e) Défict de 2,3, difosfogliceromutasa, I 2,3, difos-
| fogliceromutasz lenenpafin un papel
nuy importznte en 1ls cfinidad con-
el Sxigeno.

£) Déficit de fpsfaglicerato quinase, B fosfoglicerato

-,

auinasa actis en ¢l pass de la re -
generacidn del ATP,

" g) Déficit de deshidrogenasa ldetica. Al parecer sin -

anemirs clinice.



h} Déficit de enolusa y ~ldolesa

1) Déficit de adenilatoruinase

i)} Déficit de ribosafosfato pirofosfoquinasa

k) Déficit de adennsintrifosfatasa

1) Déficit ue gliceraldehido 3 fosfato deshidrogenassa
m) Déficii de glutation reductasae

n) Déficit de glulstion peroxidnsa
o) Déficit de glutation sintetasa

p) Déficit de glutumil cisteingintetasa

Ce~ Dafectos en el meitabolizmo de la globiﬁa

a) Enfermedad por hemoglobina inestable. Autosdémica
dominante , cuerpos de Haihz,m‘
en individuos heteérccigotos.

b) Drepanocitosis, Autosdmica recesiva , hemﬁglo-
bina HobSS, anemia crénica con-
predisposicidén a Tormar trom -
bos,

c) Otras hemoglobinopatias homocigotas . CC, DD; EE.

d) Talasemia mayor . Autosémica recesiva, células -

en blenco de tiro, microeitos.



Talaaenia menor. Célulrs en blanco de tiro, =i
crocitoe hipoerdmicos,.

e) Enfernedad per hemoglobine H. los hallazgos cli
nicos son semejantes @ la tala-
senia intermedia.

f) Enfermedad neterocigotas dobles. Enfermedad por

hemoglobine Sc.

.II DEFECTOS EXTRACORPUSCULARES

A.— Asocinda =& anticuerpos

8) Tranafusidn de sanére incompatible

¢) Enfermedad hemol{tica del recién nacido

d) Anemimn hemolftica autoinmune debido a anticuerpos

de reeccidn en caliente

e) Autoinmune secundaria. Asociada a leucenia lin -
foeitica crénice , linfoma de -
Hodgkin, tuberculosis, sarcoidodais
y colagenopatias

f) Hipersensibilidad a drogas

g) Autoinmune debido a anticuerpos de reaccién al -

frio: enfermedad por crichemaglutininas, enfer -

medad pardxistica al frio.



B,- Asociada a infecciones
a) Malaria

b) Toxonlasma

c) Cl. Welchi

d) Estreptococos hemoliticoes
e) Estafilococos

f) Salmonella

g), lelshmaniasis

C) Asociada & quimicos
a) Arsénico

b) Flomo

¢) Inyeccidn de agua bideztilada intrafenosa

a) Uso de grandes volumenes de irrigacidn durente las
prostatectomias |

e) Fenotiazinas

f) Naftaleno

g) Sulfonas

"h)_Sulfonamidas

i) Paraaminosalicilato

J) Anilina

" k) hidroxilamina ' B B

1) Cloratos.



D.~ Anemniss hemoliticas traumdticas

a) Prétesis valvulares
b) Sindrome dremico hemolitico
c¢) Coagulacion iniravasculzr diseminada

d) Rechazo de injertos

Co—= Por hiperesplenismo . Cualquier tipo de espleno-—
megalia cuasa citopenias prin -
cipalmente trombocitopenias, 1la
causa mas frecuente es la hi -~
pertensidn portal secundaria -

a cirrosis hepdtica
. Do= Hemoglobinuria paroxisitica nocturna.Cren sensibi-

1idnd & hemdélisis’ debido al com~
plemento

P Miscelneos

a) Hepatopatias

b) Nefropatias

¢) Desdrdenes inflamatorios

d) Agentes fisicos.
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DIAGNOSTICDO

Anemia con reticulocitosis ain evidencia de

sangrado

. Dismirucidn del hematocrito més de 3 & 4 % ~

por semana £in evidencia de sangrado

Aumento de reticulocitos mAs del T4

Aumento de bilirribines séricms 8 expensas -
de 1o indirecte

Haptoglobinas disgminuidas o ausenies
Deshidrogenasa léctica sumentada o variable
Metemalb\imine positiva

Hemopexina normal disminuida o ausente
Pruebha de Ham

Prueba de Coombs
Frotis de sangre periférica con:
Policromatofilia, anisocitoals, poriquilocitosis,

eumento de reticulocitos en sangre circulante, es

‘ferocitoszis, eliptocitosis, acantocitosis, esqui-

socitosis, eritrocitos sranulosos, eritrocitos en
inclusidn
Wédula ésea : Hiphrplasia eritroide

Vida media de eritrocitos. Acortada
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( PRUEIA ANTTISIORITINISA)

El dezarrollo e estu técai» en el cam -
po de la inmuno hemutologio hz encontrad: aplica-
cidén amplia en todos los czmpos de la inmunolo -
gle,

Los anticier~os recabren con frecuencia -
o los eritrocites, perud no forman malla neceza -
' ?ia productofa de aglutinzeidn « Un ejemplo tipi-
co es el anticuerjpo dirigido a los determinantess—

de Rh sobre los eritrocitos humanos. Sin embargo,
la adieidn de un antisueros antiglobulina produci-

do en una esznecie heterologia, nor ejemplo, anti~-

gammae humana o de conejo, profduce marcada agluti-

nacidn; por lo tanto la prueba antiglobulinica
o prueba de Coombs se use principalmente para i -
dentificar cantidaedes subaglutinantes o no aglu =~

tinantes de anticuerpos antleritrocito de cual

!

gquier molécula de pamma globulina. Sin embargo,

pueden emplearse también reactivos ‘de Coombs mds-
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especificts dir-idos a lus clascs de inmunozlobu

1

Tiner espec Ficnz, por gjemplo nueden ustrse tam

bidn anti I~3, anti Iga o dndenis anti L, pura -
identificar inrunoziobulinas fijedas s la célula. -
Los 1lemados re ciivos de Coombs no gamma que estdn
dirigidos con'ri diversos componentes del complemen
to, por ejemplo G3, C4, pueden producir también la-
aglutinacidn eritreeftica , en el caso de enfermos-
con anenia henoliticz autoinmune, en slsunocs en -
fermos con esbte trastorne, sdélo los componentes del
complemento son fijados al eritrocito y la reac -

cidn antiglobulinica cldsica resulta negativa., La -

prueba directa de Coombs identifics gamme globuli -
nas ¢ algunas oiras wroiefnas del suero que se hen-
adherido & los eritrocitos provenientes directamen~
te de almin individue sensibilizado,

La prueba indirvecta de Coombs es una reae -
cidn de dos etapas pera identificar anticuerpos -
incomple tos en el suero de algin paciente, El suero

en cuestidn se incuba primero con los eritrocitos -
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de prueba y luepo los eritrocitos recublertos por

el supuesto anticuerp> , son aglutinados por un -

Suero antiglobu}inico de Coombs.

Por lo tanto fué im introduceidn de la -
prueba antiglobulina dentro de la inmunopatologia
gque enfocd la atencidn sobre la posibilidad de es
te mecenismo inmune fuera comprovetide en la pato
génesis de desdrdenes autoinmunes. Durante los -
.15 a 20 afios ¥ltimos avances en serologfim e inmu-—
nologia han nermitido reconocer un gran nimero -
de desdrdenes que comprometen a los eritrocitos.

Aungue los factores causantes de la for -

macidn de auto anticuerpos eritrocitarios nermane

cen oscurass , hey evideincia que estos anticuer -
pos tienen verdadera auto especificided, esto esg,
éllos parecen tener reaceidn con determinantes -
nativos de lg membrana del eritrgcito humano.

12 mayor aplicacién de la pruebaz de -
Coombs es en el campo de: tipificacién de los -
eritroeitos, evaluacién de enfermedad hemelitica-
del recidn necido, en el dimgndstico de anemia -~

 hemolitice autoinmune.
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En 1¢ cu=rta Asamblea Jeneral del Comitd
“Irieraacional p=ra estandarizacidn en Hematolo -
gfa, la cual en el undécimo Congress Internncio-
nal de Hematologia, efectusndo en Sydney, Austra~

lie 1966, establecid: un panel de Aplicaciwnes -

Radioisdtopas prrn el dicgndstico en Hematologie.

El panel comprendid, le Agencie Internacional -
Atimice de Dnergia; N.I.Berlin, Estedos Unidos;=
J.G.Barnise, Noruega; L Garby, Suecia; M. Iee, =~
Re 1iblics de Corea; H.Heimpel , Alemanip Fede -
ral; P. McIntyre ,Estedos Unidos; Y.Najean,  «-
Francia. El panel tuvo su reunidén inaugural en =
1967 en Londres, ahi se decidid se efectud el -

primer ensayo sobrevida del eritrocito.

Subsecuentemente el Comité se reunid en-

tres ocesiones en Nueva York, Viena, bajo los -
auspicios de la Agencia Internscional de Energia

Atdmica y en Bothesda bajo los auspicios del =
Instituto Nacional de la Salud, efectudndose en—

sayos con la sobrevida de células rojas.
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Crl"0 RADIACTIVO

Cr. 51

El Cr. 51, utilizado como marcador al -
azar en eritrocitos para medir la sobrevida de -~

éstos, fué utilizado por priwmera occasidn en el -
~ sflo de 1950; usdndose como cromsto, penetrs al -
eritrocito y forma un cetidn trivalente, el cual-

se une a la hemoglobina.

Cuando el cromo es inyectedo éste se elu~-
de lentumenie por la circulacidn unido a la hemo-
globinga, cuando los eritrocitos llegzan al bazo --
sitio de mayor destruccién de éstos, se deposita-
. €1 cromo ¥y de este sitio el cromo vuelve oftra  ~—

vez a eludirse lentamente; motivo por el cusl el-

bazo es el Srgsno aue mas sufre radiaciébn,
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TECXICA DE VIDA WZDIA DE FRITROCITOS

REALIZADA BN EL PRESTNTE ESTUDIO

Estd téenica estd giendo utilizads en el Hos-

pital Yeneral "Lic. Ad:lfo Ldpez Mateos™, sitio donde

fué

21""

Tem

realizado el presente estudio,.

Er una jerinsa con 1 ml. de dcido citrico dextro-

ga o en gu defecto heparina , se colectan 5 ml, =

=1}

e sangre del paciente
Ia muestra se centrifugas a 1000-1500 revoluciones

pbr minuto, durante 10 & 15 minutos

-

L terminar se retira el sobrenadante

Sp le afinde a la mezela 250 microcuries de Cr. 51
dkspués de mfiadirle 1 ml. de deido dscorbico

Al terminar de rotar se le inyecta zl paciente
Al1os 15 minutos después de la inyeccién se le to-

zh una muestra de 1 ml. de sangre de una vena difg

rente por la cual se le inyectd el radiomiclide
S¢ cuenta la muestra en el contador de pogze

B este momento se puede tomar un gamagrama esplé- -

nico
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9.~ 3e cita al pocien'e al dfa siquiente, v -
~ [ | S

10.~

después cade tercer dfa, durante los cuates
se le toma una muestras de 1 ml. de sangre -
que se cuentz en cada ocasidn. Ests se rea-

liza hasta que el nimero de cuentas iniciel

gse reduce a la mitad

Se grafica el nuimero de cuentas contra el-
nimero de dfas en papel semilogaritmico. =
El dia en que el numero de cuentas iniecial
disminuye a la mitad, es aproximadamente -~

1la vida media de los eritrocitos.

La sobrevida del cromo, marcador al -

azar, utilizado en esta técnica, es corta asi-

€0omo

su elueidn , reportdndonos como valores -

nermales de vida media de eritrocitos de -

1= 18 'G:fas.
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OTRAS TECHICAS SOBRE VIDA “EDIA DE

ERTTROCITOS

l.- ¥idiendo la velocidad de catebolismo del hem

8) Estudios ferrocinéticos

2.~ Marcadores
A) Conorte
£ oa) Metionina Se 75
b) Pierro
¢ ) Glicina marcada con W 15, €1 4, H3
d ) Diisopropilflurofosfato no radiactivo
B) Azar .
'a) ﬁg1utinacion diferencial
b} Cromo 51

¢) Cianato Cl4

Ia ventaja que tiene los medioe de mar-
cacidn al azar sobre los de cohorte , es aue la -
sobrevida del eritrocito se determina en un tiempo’

-MENOTr.
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Nombre: RUIZ PINEDA FUADALUZE. Inicid =u puldsclmien-
to en 1381 , con fiebre, nalidee generuliza-
da e ictericia. Se le resortd al inicio una-
hemoglobina de 7.9, hematocrito de 26 ¥y re-

ticulocitos de 7.474

Eded 4 afios
Bexo . fenening
- Hemoglobinz zctual 11.1
Hematocrito 13
Coombs negativo

Frotis de sangre periférica: Esferocitosia de 25% ,
anigocitosig, poiquilocitosis

Médula dseas Celularidad ligeramente aumentada o -
expensae de gerie eritroide, gran nimero de

noermoblastos
Vida media de eritrocitos 7 dias

Tratamiento actual: aulfato ferroso.
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Tombre: BAHEUA SANTANA "'A3507.- Iniclio su padeci-
mientn en el afio 1979, con datos clini -
cos de anemia , renortdndosele una hemo-
globina dec 7.3, con hematocrito de 20, re
ticulocitos de 17.8

Edad 31 afios

Sexo famenino

Hemoglobina actusl 10

Hematocrito 30

Bilirrubina directa 0.4

Bilirrubine indirecta .52

Bilirrubina total 0.56 .

Coombs directo positive

Fgplenectomizada 1979

Protis de sangre periférica: Eritrocitos con colo- .

racién y tamaflo normales, policromatofilia

++, gerie blanca y plaquefas regpetadas

Médula Osea :

Hiperceluleridad +, con hiperplasia

normobldstica.

Vida media eritrocites

Trataniento actuel

g dims

Prednisona—inmurdn



Nombre.- 2A

VALZA GARCILAZO WYDIA ODETZ. Ini -

cid ru prdecimiento en el aflo de 1931

conn datos de cnenia #rudn, Reporte -

del laboraturio hemozglobins 3, hema-

tocrito 11, reticalocitos 12.44

Edad

Sexo
Hemoglobinga
- Hematocrito
Bilirrubina
bilirrubina
“eticulocit
Coombs

Protis de a3

19 afioy
fenenino
actueal 10.4
32
directn 0.7
indirecta 1.7
o8 . 2%
positivo

anzre : Poiouilocitosis , con hipocro

mia +++, y anisocitosis

Médule dsea : Celulzridsd auwmeninda por se -

rie roja y serie mieloide res -

petada

Vida media erilrocitos: 16 dirs,

Otros estudios:

Igs 2920
IgA 04
Igh 132

Célules L.E negntivas

Tratanientn

. Frednisona



“lombre. LUNL CHAVEZ ESTZAANZA. Inicid su vadeci -
—iente en 1978, con ictericia y palides~

zenerali-~nda, ei labarntorio reportd una
hemoglobina de 7.7, deantocrito de 25 -

bilirrubinas indirecta 2.3, reticuloci -

tos 14.5
‘Edad 60 aiflos
Sexo femenino
Hemogloting actual 10.8
Hematoecrito a3
Coombs positivo_

Anticuerpos sntieritrocitos, positivos
Frotis sangre. Peiquilocitosis, leucocitos norma

les, hivocronfa ++++, auisocitoris

¥édule dsea: Hipercelularided +, a exnensas de

gerie roja , normoblastog sumenta

dog.
Enfermedrd moociada: Dicbetes mellitus.
Vida media de eritrocitos 9 dias

Otros eatudios

Igt 1200
Igh 130
IgM - 330

Tratamiento Prednisona
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Nombre. ISCATANYE G0°T7 NELIY.- Taicid wu nadecinlento

enn 1979, di-ranstiead: en &l Mperital “Darfc -

Yerndndey ™ donde se efectud esplensebomis en -~
1980, fué reforida en el afio 1987 a! Yonpital -
“Lépez‘Mateos" prra su control.

Edad 24 afios

Sexo femenino

Hemoglobina actual 14.6

Hematocrito 45.8

Bilirrubinn directa 0.4

Bilirrubinzs indirecta 0.3

Coombs directo positivo
Reticulocitos 24
Vida medin de eritrocitos 9.5

Otros estudios

IgG . 1190
IgA : 240

Igh 264

- Tratamiento actual .~ Sin médicanentos



~a

o4

CONOCLUSZIONES.

Bn un inieis le sobrevida de loz eritrocitos’
fué utilizada idestificry la aneniz hemolitica con -

Zénita de ls adruirida, pero se na cowrrobedo st uso

tanto en anemias hemoliticss intrinsecas como ex  —-
trinsecas.

Cuservamos en el vresente enwdio, aue por -
medio de la sobrevida d- eritrocitos se obtuvo una -
estimacidn de la destruccién eritrocitaria y utilizén
dose como monitor para evaluar esplencctomim, También
como pronostico, ya aue cunndo lz vida media de eritro
citos estd por arriba de 12 dies hay comunmente poca —
anemin, si la eajpeidad de produceidn de eritrocitns ~
estd intacls, en casos de anemia severa la vida‘madia

de eritrocitos puede estar de 1 dia o nor abajo de -

este' tiempo. Fué utilizada en este estudis tazbién -
para inetituir tratemiento médico ya que observa -
mos buena respuesta y en ocesiones correccidn satis-

factoria de la anemic.

El presente estudio deberd continuerse —
la monitorizacidn de vida media de eritrocitos, -

ve aue los pacientes estdn recibiende Lrrtamiento

]

y es coaveniente olservar si ls vide media de eri -

troeitos en nuestros pacientes se ha modificndo,
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