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ORACION DEL MEDICO

SEROR, yo soy Médico.

Un dfa, después de los aios de estudio,

me entregaron un tftulo, diciéndome que
estaba oficialmente autorizado para curar.

Y juré hacerlo... concientemente

No es fécil, Sefior, no es nada flcil vivir
este juramento en la rutina siempre repetida
en la vida de un médico: consultorio...
diagnésticos... operaciones.... recetas...
Con todo, Seifior, yo quiero ser médico...
Alguien junto a alguien. No un mecdnico de
un engranaje, sino una persona salvando a
las personas.

Que todo aguel que venga a mf en busca de
una curaci6n £Isica, encuentre en mf algo
mds que un profesionista.

Que yo sepa detenerme para escucharlo...
sentarme junto a la cama del enfermo para
animarlo... asumir su dolor como si

fuera mfo para ayudarlo, Es, muy importante,
Sefidr: que yo no pierda la capacidad de llorar.
Que yo sepa ser médico... alguien Jjunto

a alguien.,., persona salvando personas.

Como TG, Sefior.

ATTILIO HARTMAN.
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INTRODUCCION

La Esferocitosis Hereditaria (EH) o ictericia hemol{~-
tica congénita es una enfermedad que se trasmite a través
de un gen autosémico dominante tipo II; existiendo una for
ma autosémica recesiva, siendo la primera la de m4s fre- -
cuente presentacidén en la cual los eritrocitos intrfnseca-
mente ahormales son destruidos en presencia de un bazo au-

mentado de tamafio (1,2).

La enfermedad fue descrita por primera vez en 1900 ~-=
por Minkowski (2), quien encontr$ un aumento de la fragili
dad osmStica de los eritrocitos y mencioné la presencia de
anemia, ictericia y esplenomegalia como caracterfsticas --

clinicas de este trastorno.

La importancia de la esplenectomfia como método curati
vo de la enfermedad fue publicada por Heilmeyer en 1940; -
dichos mhallazgos fueron confirmados posteriormente por Da-

cie, Emerson y col. y Young y col. (2).

Debido a la poca frecuencia de esta patologfa en nues
tro medio se presentan tres casos de Esferocitosis Heredi-
taria atendidos en el Hospital de Especialidades del Cen--
tro M&dico Regional de Puebla en el perfodo comprendido -

del 1° de enero de 1988 al 30 de enerc de 1990.



PRESENTACION DE CASOS

CASO 1

Paciente femenino de 25 afos, sin antecedentes de im-
portancia para el padecimiento actual. Aparentemente sana
hasta diciembre de 1988 en que posterior a su segunda cesd
rea presenta importante palidez de tegumentos por lo que -
se realiza BH que determina Hb= 4.8 ¢g/dl, Hto= 15 ml por -
lo que se transfunden tres unidades de sangre total. En -~
enero de 1989 continua con palidez de tegumentos Yy mucosas
por lo que se realizan nuevos eximenes de laboratorio que
muestran BH con Hb= 6.9 g/dl; Hto= 22.8 ml; BD= 5.0 mg/dl;
BI= 3.3 mg/dl; TGO= 450 U/dl; TGP= 200 U/dl; DHL= 287 u/di;
VIH= negativo; AgSHB= negativo (también sus tres donadores
resultaron negativos). Se encuentra hepatoesplenomegalia &
importante y se solicita valoracifn por Hematologfa. La pa
ciente persiste con BH con Hb= 7.9 g/dl; Hto= 25.G6 ml; ~-
CMHG= 30%; reticulocitos= 6.8%; BD= 3.4 mg/dl; BI= 6.7 ~~
mg/dl; TGO= 115 U/ml; TGP= 50 U/dl; se realiza frotis de -~
sangre periférica que muestra la presencia de esferocitos.
No se corrobor6 litiasis vesicular por ultrasonido. Se corri
gen las cifras de hemoglobina con la administraci6n de &ci
do f6lico.y sulfato ferroso. Se efectfia esplenectomfa el -
10-03-89 y se toma biopsia hepitica. Evoluciona en el post
operatorio sin complicaciones. El estudio histopatolSgico

del 17-03-89 con reporte de esteatosis generalizada y fi~-~



brosis incompleta en biopsia de hfgado. Bazo con conges~ ~
ti6n pasiva crfnica. En abril de 88 presenta una biome- -
trfa hemdtica con Hb= 14 g/dl; Hto= 45 ml; BD= 1.7 mg/dl;
BI= 0.4 mg/dl; TGO= 17 U/dl; TGP= 14 U/dl; F. alc= 54 -
U/dl. En abril de 88 es valorada por Endocrinologia por -
intolerancia al frfo y pérdida de cabello en forma abundan
te y se solicitan pruebas de funcién tiroidea gue mues- =
tran T3= 80 ng/dl; T,= l£/4g/dl; T4L= 1.2 ng/dl; TSH= 2.4
ng/dl se prescribe T3-T4. En junio de 89 se realizan estu
dios que muestran prolactina 3.2 ng/dl; FSH= 6.6 ng/dl; -
LH= 4.4 ng/dl. En agosto de 89 se realiza biopsia hepati
ca percuténea que reporta esteatosis severa en toda la --

muestra y muy ligero infiltrado linfocftico en espacio ~-

porta.

En septiembre de 89 la paciente continua en ameno- -
rrea y por los datos de laboratorio se sospecha sindrome
de Scheehan. Hasta la fecha contintia en control por Gas—-
troenterologfa, Hematologfa y Endocrinologfa su reporte =~
de laboratorio del 20-12-89 muestra BH con Hb= 13 g/dl; -~
Hto= 40 ml; CMHG= 32%; BD= 0.60 mg/dl: BI= 0.25 mg/dl; =~=-
TGO= 39 U/dl; TGP= 67 U/dl; F. ale= 95 U/dl: DHL= 172 - -
U/dl. No ha presentado datos de hem6lisis por lo que se -

considera como excelente el resultado de la esplenectomia.



CASQO 2

Masculino de 5 afios de edad el cual es enviado de Oa~
xaca, Oax. en diciembre de 88 con diagnSstico de probable
ictericia hemolftica. Cuenta con el antecedente de una her
mana de 3 anos también portadora de esferocitosis heredita

ria.

Cuado clinico caracterizado por palidez de tegumentos
desde el afio de edad, ictericia de 7 dfas de evoluci6n y -
esplenomegalia de aparicifn no especificada, se realiza BH
la cual muestra Hb= 4 g/dl; Hto= 12 ml; CMHG= 33%, ameri--
tando hemotransfusifn corrigiéndose sus cifras a Hb= 15 -
g/dl; Hto= 45.6 ml; la CMHG= 32.2%; Evolucicna con nuecva -
crisis hemolftica en febrero de 89 que lo lleva a presen--
tar palidez de tegumentos y se corrobora con una BH la cual
mostrS Hb= 6.4 g/dl; Hto= 23 ml; CMHG= 27%; reticulocitos
de 10.8% y el frotis de sangre perif&rica con presencia de
abundantes esferocitos, se transfunde paquete globular y -
hay mejorfa de las cifras de hemoglobina y hematocrito, En
marzo de 89 acude a la consulta con crisis hemolftica mani
festada por Hb= 4.4 g/dl; Hto= 16 ml; se considera necesa-
rio volver a transfundir y se corrige la anemia. En mayo =~
de 89 nuevamente acude a consulta con crisis hemolftica co
rroborada por BH con Hb= 7.4 g/dl; Hto= 24 ml; se transfun
den 140 cc de pagquete globular No se demuestra colelitia--

sis ultrasonograficamente. El 4 de junio de 89 se realiza



esplenectomia. Evoluciona favorablemente y es egresado al -

4° dia de postoperatorio.

El estudio histopatol&gico reporta esplenomegalia con-
gestiva con eritrofagocitosis en caso de esferocitosis. No
se detecta la presencia de nuevas crisis hemolfticas y la -
BH mostr6 Hb= 13.7 g/dl; Hto= 41.1 ml; CMGH; 28.8% por lo ~

que se considera excelente el resultado de la esplenectomfa.

Caso 3

Paciente masculino de 7 afos de edad sin antecedentes
de importancia. Inicia su padecimiento en marzo 89 con pali
dez tegumentaria (Hb= 9.2 g/dl; Hto= 30 ml), ictericia (BD=
0.8 mg/dl; BI= 6.0 mg/dl}) y esplenomegalia gque rebasa el --
borde costal en 4 cm por lo que es enviado a Hematologfa pa
ra su diagn6stico y tratamiento. Se solicita frotis de san-
gre periférica que muestra la presencia de esferocitos. No
se demostrS colelitiasis por colecistograffa oral. Se indi-
ca tratamiento con &cido f6lico y se envfa a Cirugfa para ~
tratamiento quirfrgico, se realiza esplenectomfa el 12-5-89.
Su evoluci8n postoperatoria es satisfactoria. El estudio -~
histopatol&gico de la pieza es de esplencmegalia congestiva.
Desde el punto de vista hematol&gico no se detecta la pre-==-
sencia de crisis hemolfticas. Actualmente se encuentra asin
tom&tico. La biometr-~ia hemitica de control muestra una Hb=
'14.5 g/dl; Hto= 46 ml; CMHG= 32%. El paciente continda en -

vigilancia por Hematologfa.



COMENTARIO

La frecuencia mundial de la Esferocitis Hereditaria es
aproximadamente de 22 por cien mil (2), 1la incidencia en--
tre hermancs se aproxima al 50% (2), como en el caso 2 vy,
afecta a ambos sexos por igual (2). En 20% de los ¢asos no
es posible obtener antecedentes familiares y la mutacibn pa
rece haberse producido "de novo". Con frecuencia su detec~-
cifén escapa hasta la vida adulta (2,3) y, es poco frecuente

su diagn6stico en neonatos (4).

Inicialmente se desconocfa el defecto exacto en la Es-
ferocitosis Hereditaria, pero resulta claro que resgide en -
la membrana celular y le proporciona varias caracterfsticas.
Primero, el drea superficial de los eritrocitos estd dismi-
nuida, probablemente por una alteracifn en la relacifn lipi
do-protefna gque puede ser de importancia. Segundo, la mem-~
brana eritocftica muestra un aumento de la permeabilidad al
sodio el cual es bombeado "activamente" al extexior por el
eritrocito, lo que requiere de un incremento del metabolis-
mo de la glucosa con lo gue se genera mayor cantidad de ATP
con el cual se expulsa el sodio excedente. Tercero, la mem=-
brana del eritrocito es mis rfgida de lo normal lo que su-~-
giere que las protefnas de la membrana pueden tener una in-

teraccifn anormal con el ATP y el Calcio (2).

La esferoidicidad puede ser valorada cuantitativamente

en términos de fragilidad osmbtica. Como los eritrocitos -~



tienen su drea superficial disminuida lisan con mayor faci~
lidad cuando son sometidos a soluciones hipotSnicas, aunque
pueden producirse cambios en la fragilidad osm&tica, cuando

son incubados durante 24 horas a 37°C (2,5,6).

Se supone que estas anormalidades se relacionan con al
gin defecto estructural b&sico en alguna protefna de la mem
brana, Recientes estudios han demostrado que la deficiencia
parcial de "espectrina”", la principal protefna estructural
del citoesqueleto esti directamente relacionada con los cam-
bios en las propiedades de viscoelasticidad de la membrana,
la estabilidad mec&nica y la disminucibn del &Srea de super-

ficie de membrana de los eritrocitos (7,8,9).

El contorno esferoidal de los eritrocitos impide su pa
s0 por el bazo (2,10}, en este 6rgano los glSbulos deben -
atravezar poros situados entre la pulpa y los sinusoides, -
cuyos difmetros son de 3pm; llevando a los hematfes a un -
tiempo de circulacifn anormalmente lento y a un pH elevado
sometiéndolos a eritrostasis agresiva en la que no puede -~
sostenerse su elevada tasa metabBlica por lo que son més f&
cilmente destruidos. Cuando se realiza la esplenectomfa se
normaliza la vida media de los eritrocitos y se produce una
curacifn clfnica, aungue persiste el defecto de la membrana

(1,6).



En la intervencifn se observa que el bazo esté§ conges
tionado de sangre y pesa de 500 a 2000 g; gran parte de --
ese peso se debe a los eritrocitos estancados en el 6rgano.
Histolb6gicamente los cordones de la pulpa esplénica est&n
congestionados con los eritrocitos, mientras que los sinu-
soides estdn dilatados y vaclos, los componentes espl&ni--
cos son hiperplésicos sobre todo las células del retiIculo
perifolicular aunque pueden observarse focos de hematopoye

sis generalmente no son notables (2).

Las principales caracteristicas clinicas de la Esfero
citosis Hereditaria son ictericia, anemia y esplenomegalia
esta triada estuvo presente en los 3 casos recabados. La -~
ictericia puede ser intermitente y tiende a ser menos gra-
ve en la primera infancia, los tres pacientes la presenta-
ron. La anemia es leve y raramente serd grave ya que la mé
dula 6sea tiende a compensar la hemSlisis incrementando la
eritropoyesis de 6 a 10 veces (2). De nuestros pacientes -
2 presentaron anemia severa y uno de ellos anemia moderada.
El bazo puede palparse facilmente lo cual se confirmé en -
los tres pacientes gque se presentan. En ocasiones se pueden
encontrar Glceras no varicosas crénicas en las piernas las
cuales no desaparecen si no se realiza la esplenectomfa ~--
(2,11) . De los casos presentados ninguno cursé con esta ma

nifestacién.

Se ha demostrado que en el 30 al 60% de los pacientes
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hay litiasis biliar con cilculos de pigmentos biliares, --
aunque son raros en ninos menores de 10 afios (2,6,11,12).
Debe realizarse previamente a la esplenectomfa una colecis
tograffa oral,si hay cdlculos debe efectuarse colecistectg
mfa simultaneamente (6,12). Ninguno de los pacientes pre--

senté colelitiasis.

El laboratorio mostrar& anemia, aumento de la concen-
tracifn de reticulocitos, ascenso moderado de la bilirrubi
na sérica no conjugada, los eritrocitos en la tincibn apa-
recen como c€lulas oscuras, redondeadas y sin halo central
claro; par&metros presentes en los tres pacientes; La CMHG
estd elevada, en los pacientes presentados fue normal. La
excresién del urobilinfgeno fecal estd elevada, la hapto--
globina estd disminuida, la fragilidad osm&tica est& au-
mentada s6lo si los esferocitos constituyen del 1 al 2% ~~
del total, la autchemflisis esta incrementada oscilando -~-

del 10 al 508 (2).

El tratamiento de la Esferocitosis Hereditaria es la
esplenectomia la cual es conveniente retrasar hasta que el
paciente cpmple 3 6 4 afios, ya que si se realiza antes ge
incrementa el riesgo de infeccifn (2,11,13). La morbilidad
y mortalidad del procedimiento son relativamente bajas y,
en algunos casos llegan a ser del 8.9% y 0% respectivamen~
te (14,15). En los casos que se presentan la morbimortali~

dad permaneci6 en cero.
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La esplenectomia es curativa para la enfermedad pero,
se han identificado bazos accesorios en aproximadamente 17
a 20% de los pacientes y deberd localizdrseles y extirpir-
seles durante el procedimiento quirGrgico (10,12), va gue
en caso contrario el paciente.persiste con la sintomatolo-
gfa. Ninguno de nuestros pacientes present6 esta situaci6n.
Los resultados de la esplenectomfa se consideran excelen--
tes cuando en el postoperatorio no se identifica hemblisis,
buenos cuando existe hem6lisis sin manifestaciones clfni--
cas y malos cuando hay hemblisis sintom&tica; generalmente
por destruccibn de eritrocitos en el sistema macré6fago his
ticcitico extraesplénico (10). Los tres pacientes presenta
ron excelentes resultados pues en ninguno de ellos se iden

tificS hemblisis postoperatoria.

Generalmente la hem6lisis aumentada condiciona un in--
cremento en las necesjdades de &cido £6lico por lo que pue
de exisfir deficiencia de la vitamina y habrd que dar su-=-
plementos (1) los tres pacientes requirieron complemento -
vitaminico.

El cursc y pronfstico de la enfermedad son benignos y
la mayorfa de los Hemat8logos tienen la impresibn de que ~

es compatible con unas perspectivas de vida normales (1).
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RESUMEN

Se presentan tres casos de Esferocitosis Hereditaria
manejados en el Hospital de Especialidades del Centro Mé&-
dico Regional de Puebla estudiados en el perfodo compren-
dido del 1° de enero de 1988 al 30 de enero de 1990. Es -
una enfermedad poco frecuente en nuestro medio. Las carac
texfsticas clfinicas de la enfermedad son anemia, icteria-
cia y esplenomegalia lo cual se corrobor6 en los tres pa-~
cientes de este estudio. Los datos de laboratorio que nos
auxiliaron al diagnéstico fueron anemia, hiperbilirrubine
mia indirecta, reticulocitosis y la observacibn de esfero
citos en frotis de sangre periférica, estos datos estuvig
ron presentes en los tres pacientes presentados. La esple
nectomfa resulta curativa y los resultados son excelentes
ya gue no hubo datos de hem6lisis en ninglGn paciente por
otro lado se corrobord la baja morbimortalidad del proce-~

dimiento cuando se realiza en forma electiva.
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