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RESUMEN.

Se reviso o archivo de ls Unidsd de Pedistria del Hoapitel Genarsl de México emre enero de 1989
8 1993 para conocer la frecusncia de atencién y las ks de los p stendidos de

maﬂ“_u.ummﬂmmmﬁmndolmm
ummwmm&usmem.rmmwommymm
de scuerdo 8 criterios establecidos. v ol tratsmientd estndsr con prednisona v oximetolona vo,

Fusron svaiuados al tercer mes de recibic tratamiento con los moditicados de Champlin. Los

dtados obtenidc una ia de stencitn de 1.1 casos / 1000 egresos. Las
caractedsticas de 11 peciemtes fusron en 7 casos una edad mayor de 10 afios, 8 pacientss
mmvﬂm,mm 00 idemificd una aticlogle, O casos e clasificaron como
asnernia spifsics severa v 3 casos de como snemis apldsica moderada. Al diagndstico todos
presentaron sindrome Snémico, 3 Ca308 CON fep h 3 casos con infeccién de

vias raspieatories v 7 cas0a con sindk porico-h sgico. Todos los pacientss tuvieron una

sobrevids mayor de J messs y de 08 casos con seguimiento actual, ninguno ha muerto. En este
ostudio 59 obaervo una fracusncia site de stencién y un bensficio con el tratamiento de anabélicos
on peciantes con snemia aplisica severa en edad pediftrica.



.- INTRODUCCION.

A) ANTECEDENTES.

La snemis aplésica fus descrits pof primera vez en 1888 pof P. Erich en una joven embarazada, con
anemia sevars, sangrado de piel y reting, fisbre aita y svolucién subitémaents fatal. Su sutopsia
raveld sustitucidn de la méduls Gses por grasa. E témino de snemis apibsica fue introducido por
Chautfard en 1094, enfatizando la aparente anormaiided en la produccidn de eritrocitos. Elunnns.m
de enfermnadades con un trastomo primatio de la hamatopoyesis {HP). Y constituye un sindrome
caracterizado por PANClTOPENIA {disminucién cuantitstiva de los ies de los b

lsucocitos, plaquetas de |a sangre perifdvics (SP), @ HIPOPLASIA MEDULAR variable (disminucion
de precursores en la M. O vy i d.. lasia o enf dad misloproliferativa.
{1,26,32,40,43) La médula 0sss es un 6rgano complejo encargado de la produccién de 1as células
sanguineas maduras stravés de (as céluias madres pluripotenciales y los procesos de diferenciacion.

Estas chivias madre phripotenciaies se replican siempre y cuando estén en el microambiente. Al

d pierden su idad de Ncacion y sl ol microambiente apropiado se
comprometen y se dessirolian por vias de diterenciacién especilicas, finaments reguladas.(28,40)
Le hematopoyesis ocurre dentro de un espacio fisico v funcional especializado el MICROAMBIENTE.

La HP ae origina en ol saco vitelino e higado y & Ia mitsd de Ia g« idn esta
contineda a la MO. Los sinusoides de 1a MO en su cara stuminal estén parcisimente revestidos por
céiuias reticuleres. La HP ests soportads por las céiulas reticulares y fibrilas derivadas do los

fibroblistos. Junto con los nervios endostisles y fos Knfoci pk L]

Normaimaente ta HP puede ser | da en L] des pars wr la produccié

de la sangre, en la anemia spldsice no ocwre asi.
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La suprasidn de Is HP puede ser por: 1} lesidn de la ciulas madre totip iul, (42} 2} aft lones

de los mecsniamos celular y/o humoral que controlan su dif dn v 3} Et microsmbi Las

cliuias estromalss de la MO, tan da forms | ¢ incr ds los FECs GM, G o 1L-6. (40)
EPIDEMIOLOGIA

L prevaiencia de ls aplasi dular vasia segun los psises y los tipos de poblacién sstudiada, fo que

refieia dif 1as de disgnatico, epidemicidgicss, expasicidn s téxicas y prediaposicién gendtica.(6)

Ln aplasis medular es de 3 a § veces mis frecuente en of extramo Oriente que en Occidente. si bien
on slgunos palses se registra una incidencie mvolk( como en Suecia en 1972 ge cbasrvaron 13
casas por milidn de habitantes por afo). Un sstudio de casos contrales realizado en varios palses
de Ewropa  conststs uns incidencia de 2.2 casos / milldn de habitantes / sfo.(1} La presentacin as
esC888 antes del pricner 8o de vide, pero 88 sleve progresivaments hasta los 20 afos. Entre los 20
y 80 aflos existe una mesats, seguids de Un sumento apartir de los 60 aflos- No hay difsrencias
entre los sexos. En Estados Unidos 1/4 ocwre en < 20afloz v 1/3 en > 680 afos. {26)

£n México fue reportado iniclaments paor el Dr, Snchez Medal que Ia incidencia de anemis aplésice
ors mayor que en Estados Unidos af comparar instituciones. Luego se repostd en af Hospitat infantil
de México una fracuancis de 1.1 casos / 1000 egrasos comparado con 0.56 casos / 1000 egresas
del Hospital de nifos de Buenos Airas.{41})



ETIOLOGIA

La aplasia meduler pusde ser congdnits o adquirids.

Las formas conginitas es dfficil precisar su incidencia puss ia mayoria de los casos se asocisn con
otras malf jones. La més f osls ia de Fanconi {incidencia ior 8n
(1.4:1,h ’ Grni ¥ 86lo los homocigotos desarrollan ol cuadro, los heterocigotos

tiene formas larvadas, se manifiests s afteracién hematoldpica entrs los 5 v 10 afios de edad, se

#30Cia 8 aiteraci da la pigs i6n cuthnes, hipopldsia renal. o esplidnica, ausencia o hipoplasi
de puigar o radic, i Maiia, microoftaimia, sorders y retrase  mental, snomdlias cromosémicas
con frscuencia de 6 -76%), otra forma es la Disq is congy pri década de 13 vida
lesiones dénmicas (distrota de ufias, leucoplssia de parepigr ion reticular }, entre
jos 10 y 30 sfios se ] is aplésica, pradomina sn 10:1 {suguiere que oste
Fgada & X). No se han encontrado snomdblias bmicas) v o de Schwachman
D d. (M | Srica 1 iva, afeccién igua! 8 ambos saxos. neutropenia, insuficiancia
pencredtics, ony 13 p aplasia

Las formas adquirida en Ewopa v Estados Unidos entre of 40 y 70% de los casos de AA adquirida

son idiopéticos y en Japon ot 90%. Es un diag ico de Laent idiopstica es més
tracusnte en los viejos. Los fénmacos y los tdxicos son fas segunda causa.(26)

Sin embargo, es dificil determinar si un de estos agentes &3 of rasponsable. El mecanismo puede ser

dosis dependients o idiosincritico. La lesion esta bisn defi para ol cloranfanicol, hi y

ansiégos, sasles de oro, pirazolonas y derivados srsenicales, percl: de p i f

38, of 03 ey [ n .rm'm.. 3, CA ) Fs v v} A N
Q!
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El 5% de las aplasias 3¢ ian 8 hepatitis viral (habitusimente del tipo C). Més frecusnte en

varones. La apiasia se desarrolla pocas samanas después a 8 meses de |a hepatitis, segun ef
intemational Aplastic Anemia Study Group la de aplésica da a hepatitis ss

splica a pacisntes quienes tuvieron consulta por icis o de 150% el valor normal
80 dlias previos a una disminucién de Hb de < 10gr%, El inicio de 1a hepatitis se definié como la
elevacion da las transaminas 2.5 veces su valor normal y el inicio de la anemia aplésica cuando la.-
Hb fue < 10 gr%. (23} El prondstico es grave con una mortalidad del 90% en el primer afio. Otros
virus son ¢l CMV, herpes simple, rubéols, sarampién, varicela, influenza, dengue. VEB, VIH, y

parvovirus, estos ultimps son citotéxicos para los precursares eritroides. (2,24) Otras infecciones

Py

con tub josis, b Hosis, aspergilosis, también se asocian a |s apiesia medular.

£1 29 se adquisren durante el ambarazo y a veces remite después del parto. Ocasionalmente se

asocia a LES, fascitis eosinofflica, timoma, EICH y finf liferati da T gama.

La aplasia inducida por la quimioterapia no se considera dentro de esta patologia, asl como la

a prelé

$s ha inf do de una frec ia mayor de HLA DR2 en parientes de pacientes con anemia
aplasica, de la asperada en la poblacién general (25). La radiacién sé ha implicado como csusa de

anemia aplésica siendo més frecuents en pacientes con espondilitis anquilosante y radiolégos. Sin

go, NO 88 | su inci ia en scbrevientes de las bombas de Hiroshima y Nagasaki.



FISIOPATOLOGIA.
1.- Alteracionss cusli/cusntitativas de 1 céiula madee
2.- supresidn inmunoldgica de la HP, mediada por:

a) anticusmos

b) énfocitos

c} citoquinas; an sig pac se ha d 840 una disminucién en Ia sintesis de IL-1
o o de la produccién de IL-2. '

3.- Def del mict D hamatopoy ético
4.- Det de fas ! dad h poyéticas (3,32).

MANIFESTACIONES CLINICAS Y DIAGNOSTICO.

Se debs y astén relacionadss con s p penis. El inicio suels ser brusco o pfogro;lvo. La
hamorragis es la forms de p i6n mas y 88 por trombocitopenia. Hay imosi
petequi istaxis u otras h gias mds graves, Con una CP < 20 x 10 {9}/L. se presentan

hamortagias esponténeas. Las infecciones auments el riesgo de hemorragia. las mas frecuentes son

1as ds las vias respiratorias aftas, celulitis, periorificiales {ano, boca, nariz) por bacterias, en pacientes

heranitatizacd

Y que reciben antibidti 88 P infecct icOti £l 60% presantan

sindrome andmico con o sin idn b dindmica. La \oracién fisica puede revelar palidez,

purpura, gingivitis, estomatitis, faringitis, proctitis y fiebre, La presencia de hepatoesplenomegalla
o linfadenopatia cobliga sl diagnGstico diferencial. A estas manifestaciones se agrega otras

inaspeciticas y las relacionadas con los sindromes constitucionales.



DATOS DE LABORATORIO

1.~ Sangre Peritdvica,
a) Anemia arregenerativa habitusimente normo nomnmo, sun cuanda puede haber
macrocitosls qua sa interpreta como signo de estres HP. La cuenta de raticulocitos
o8 <5%, debon coregires. Existe incremento de s Hb F. No hay evidencia de
hemdiisis.

b} siempre hay neutropenis < 1.6 x 10 (9L, pafiada de onocitopent
¢) trombocitopenia <150 x 10 {9)/L.

. dhliinfocitos cusntitativemente nomales. paro puede haber disminucién de ia relacién
CD4/CDB. ‘
) Hierro sérico elevado, con aclaracion del plesmitico disminuids y marcada
disminucidn en la incorporacidn de los eriurobidstos. Esta Wporoliteracion o se
scomapsn de incremento e fa eritrapoyetina (24,

2.~ Médula Osea.

8} ausencia de precursorss hematogoyéticos en grado variable con Infiitrado
finfopizamocitario en AMO, Por si sdia no es disgndstico de AA.
bj BMO confinma Ia disminucion ausencis de HF focal o difusa, con incrembnto del
tejido adiposo e infiltrado por chlulas plasméticas, linfocites, hemorragias v nuum.:ia
de sustancia hislina en o espacio inersticial.

. <) Fragitided cromosdmica esponténea o inducida (dispoxibutanc) psra fa snemis de
Fanconi,



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
1.-Es ol de la pancitopenia. E] AMO y la BMO distingue las formas de pancitopenia
’ con medulas Gssas celul {SMD, Hiperespleni Deficiencia de B12 y folatos),
HPN, Misloptisis (neoplasi n iogicas y i :{ dedes de ¢

ostecpstrosis, misiofibrosis y necrosis medular).

2.- Algunos pacientas presentsn citopenias con méduls dsea hipoplésica v posterior
a racibir corticoides responden, para luego de 15 meses presentar un cuadro
compatible con leucemia linfobléstica aguda (38).

PRONOSTICO

AA a3 una enfesmedad grave, su evoiucion natural tisne una mortalidad del 80% , recuperacién

parcial 15% y regeneracién esponténea 5% a los cinco afos. En la actualidad et 60% de los

pacientes sobreviven a los 5 afios del diagnéstico, con racup: 6 bie y pl

Elcurso de la osta d vado por la severidad del dro, (4) no por su eticlogfa. Las

curvas de sobeevida permiten separar dos grupos de severidad, uno grave con alto riesgo de morir

14

dantro de los pri -8 meses {infecci yh gia) y otro moderado. La recup
autoldga puede ser parcial (persistencia de la lesidn} o completa. Estos paciente tiene un rissgo de
HPN de 10-30% y LA 2 a 5% entre los 3 a 20 aflos de la recuperacion.{5)



TRATAMIENTO.

MEDIDAS GENERALES.
En pacientes con CAN < 500/mm3 extramar las medidas de higiens, evitar ls ingesta de alimentos

crudos y contacto con p inf das. Los téxicos para la méduia Ssea sospechosos deben

L pues 'a sxposick p pusde & ol dafto. Ls profilaxis con antibi6ticos no

beorbibles (g i cina, nistatina) pusde reducir ta incidencia de infecciones del T.D.,
o cotrimazaxol o una quinol pueden disminuir las infecck

Evitar la aplicaciones IM y cusndo sstas asan nacessrias dabe realizarsa con aguja fina, técnica en

Z y presién por 15 mi Los f4 o

greg: plaquetarios y los ejercicios violentos.
Los antifibrinoliticos pueden disminuir los sangrados de las mucosas, nunca se utilicen si hay
sangrado de las vias urinarias, por ol riesgo de producir obstruccién por codgulos.

Ls i6 pioss 88 sSupri con h l
SOPORTE TRANSFUSIONAL.
Los pack recién disgné dos de is splisica deban ser observados por 7-10 dias para
bt los val les h logi y axcluir la p ia de otras enfermedades. D
este perfodo de tiempo sa reali dios de histscompatibilidad, a los receptores de TMO sélo

a0 transfunde al estén en peligro de morir v la sangre debe de ser de donador no refacionado (los

miembros de |a familia con més probabilidad sansibilizan contralos

é hist
] de histocomp

Lredicd

del donad f ). Los

g 88 smploan para p sguda de sangre o

anemia sintomnética y si son lavados o congelados minimizan la sensibilizacién contra leucocitos o

plaquotas. La transfusién de concentrados de granulocitos aparsntemente no ha sido de utilidad en

1y P

a p Los dos plag ics de dongdor no relacionado se emplean 8! inicio
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de la enfermedad vy posteriotmants cusndo halls ocurrido ts sensibilizacién se empleacdn de donador

do. A los demis pac ea hasta ls recup i6n de la HP.
ANDROGENOS:

Fue ol tratemiento de ls décads de 1560.(32). Los ides anaboll {oxi lons o &
hidroximatiien 17 alts- metll dibidrotest a} b tan fas concentrach de Epa. v la
capacidad proliferstive de las chlulas b poyiticas plurip Se ha cbservado incremento
dela b poyasis fetal, en p con resp {i de Hb F y de} antigéno | v

inucién la snhidessa carbonica). {30} fnch nhaumldomc-wdipollnhmh;hmugs
[ ! con lons {29},

Son eficaces en pacientes de risago bsjo, requiers de 2 2 3 mases como minimo pars su afecto.
{6.27.29.30.31). Pusde existir dependencia del férmaco despuds de la recuperacidn hematoldgics.
En un estudio de 135 packertes con snemla apiksh dos con sndrégencs y con sobrevida da

més de 20 meses s demostré que s recaida se presentaba més répide 8 Ia suspecidn del

andrdgenc ae hacis temprang, ol 12 respuesta era parcial. Y 88 obsarvo una maesets sn Ia curva de

mortaiidsd spartic de los 8 aftos. (27,28} Los of d son det crecimiento, por
Neracion de in maduracidn eaquelética principak ] i prok do de

con glucocorticoides, (35 virilizecidn enmujeres, (as snarmalidades tiroideas sncontradas ¢ aiguncs

estudios son incremanto de la TSH y disminucién de T3, con reg sl H P de

suspendar el tratamiento y sin Ak lados, (35.39) o de di

de hemopstiss, y tumores hepdti # hep { se ha asociado con anabélicos affa 17
iquilados. (7,37} La peliosis hepatis es un raro izado por espacios Henos de

sangre, de V.Im tamafios dentro de) parénquima hapitico. Se ha observado por BURGER desde
1852y g 30 & sbren en sutopsias {34). Lap iade) ia agude mialoblasti

se ha reportado raramente en pacientes con anemis aplésica (36). Las dosis racomendada de

oximetoiona son de 3-5mgrkg/d durante 3 5 8 mesas.
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TRATAMIENTOS INMUNOMODULADORES.

Se més of qQue los andrége en pacientes de aito riesgo, la GAT/GAL,
{preparacién monomérica de IgG) (50), corticoides a doals sltas, y CSA son los més empleados. La
CSA produce una inhibicion reversibie de WOqtu T sin provocar misiotoxicidad, inhibe
principaimente la activacién de las céiulas cooperadorss y disminuye L Lber deiL-2ai oron

gama. Lsinmunomodulacidn podria ejercer s efecto atraves de la modificacidn de las poblaciones
finfocitarias, de cambios en ta secrecién de las linfocinas (8,32) o de FECs o influyendo sobre la
capacidad reproductive de las células madres residusies. (43) La eficacia del GAT/GAL oscila entre
37% & 78%, influyen la severidsd de la enf dad, modo de ién, lote. Se administra

a dasis de 4.260 U linfocitotoxicas por cada 5 Kg por 8 » 10 dias. Se acompsaiia de rissgo de
anafilaxia y favorece la sparicidn de HPN y LAM especisimente cuando se asocia a androgénos. El
fissgo sumenta continuaments desde los 1.5 afios a los 7.5 afios. {32,45) La fracuencia de
anfermedad del susro se incramenta con of sumento de la dosis de! GAL (85-100%) (50). La
respuesta suble verse en 2do y 3er mes y ol pacients idonéo es ef que conserva algo de HP. El
efecto { +) con asociacidn a androgenos es controvertido. (9} Las recaidas se presentan en el 20%

durante los 2 primeros aflos. Las altas dosis de icoides p ser simil al GAT, pero con
més toxicidad. {10} l.n CSA o8 igual de sfectiva que ol GAT en estudios al azar pero sin fesistencia
cruzsda. {11) La dosis VO o3 4-8mg/kg/d con vigilancia estricta de funcionss hepética y renal e HTA.
La administracién conjunta de snabolizantes incrementa Is hepatotoxicidad, sin mayor beneficio. La
asociacidn de GAT y CSA es beneficiosa.(12} La CSA a dosis bajas { 3mg/Kg/d vo) ha sido efectiva
on AAS, con reduccién de la toxicidad.(28)

Los glucocorticoides inducen linfopania 3 expensas de linfocitos T citotéxicos y supresores
implicados en Iz patogenia de ia anemia apissics (32).



TRASPLANTE DE MEDULA OSEA.
Su objetivo es ia HP lesk del por ls del donsdor, restauracién del
i b peracién de la b poyesis y curacidn.i32) La disponibilidad de donador es

sctuaimente de sdlo 25 8 40%. Los factores que influyen en Ia scbravida son la estabilidad de!
injerto y la EICH. Es ia sleccion para AAS si tiens un donad Nviteli ible disponible y se

slcanza uns curacidn hasts del 95%. {13) En ol TMO slogénico el condici iento con CFX, RTX

y CSA, han sustituido sl MTX, y lsa SV es de 50-80% segin 1a edad del receptor, asl como el
ompleo de las céuias de la capr espumosa.(14.15,32) Es la edad e! factor condicionante més

impartante del tratamiento.({18) Los f ind di que predicen mortalidad en pacientes

con EICH fusron 1a sparicidn de i EICH crénica despuds de 1a forma aguda, hiperbiliitubinemia >
1.2mg% por fesitn de los cond hephticos y cambios liquinoides de la piel. {32)

El tratamiento oportuno de esta snfermedad es importants, pues alla constituye |a principal causa

de i i on los ' trasplantados y Ia raconstitucién inmunoldgica complsts se logra
g aflos despuds. Se ha reportado reci fa pr la de secundarios sélidos en
pacientes que han TMO vy condicionados con da y radiacién. En un dio la
nci i lada segund. an pack con lasi con TMO fue

de 1.4% a 10 afios (41).
OTROS TRATAMIENTOS.

E aciclovir, carbonato de litio, ol FEC GM w o las IL 1y 3.{17,18} Se reportan 3 nifios con AAS

tratados con FEC-G, qua 1 38 meses d ds del diagndstico de AA,

SMD con monosomia 7 , ssgun la FAB 2 fueron AREB-t y uno AR. Los primeros avolucionaron a
LAM. (18)
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tinfocitoaféresis: provoca kinfopenia & inmunonodulacién sin ef d Posibl seauna
técnice terapdutica til, pero se requisre sxperiencia. (32),

Los il de colonias no p M&urolcwoodoumiunplwco.wo
facilitan ol de la enf dad, p!.llll. idsica no resulta de una falla en |a praduccitn
de los FECs (40). Y sers un b ) dy del Tx IS 0 TMO (32).

B) SITUACION ACTUAL.

Se considera un grupo heterdg de patologfas con un sind: clinico y de laboratorio definido,

cuya evolucion depende de s severidad de s enfermedad, Ia cusl junto con ol edad v la
disponibilided de recursos terapéuticos determina fa eleccién del tratamiento.
120,32,42,45,48,47,49). ‘

£n pacientes con AAS < 30 afios con donador idéneo. La pri leccion es et TMO, el indice de

curacion es 75%, si no tiens donador tx IS.
En pacientes con AAS > 30 aflos primero tx IS combinado, con 50% de respuesta, sl TMO tiene

20% de curacién. o p con contraindicacién para el TMO (smbarazo, nefropatia, diabetes).

No tiens kmite de edad.
Para pacientes con AAS refractaria en > 30 aflos, considerar ol TMO.
En pacientes con AAM tx con andrégenos y si no responden tx IS.

C) OBJETIVOS.

1.-C 1af ia de ién de paci con ia aplésica en a unidad de pediatria de!

Hospital General de México.

2.-C las de los paci con i sn edad pedistrica (edad. sexo,

stiologla, cuadro clinico, severidad de la d, svolucién y calidad de resp 3l tratamiento

empleado).
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D) JUSTIFICACION,

En o Hospital General de A 28 &ti Y a una heter dentro de ia cusl se

yen a los h con padecimi h idgicos benig on vista de que la anemis

aplésica es un padecimiento que tiene. uns incidencia variable por i del mundo vy

posibl esta dif ia no sélo refleje ia falts de criterios diagndsticos adecuados, sino una

verdaders influencia del medio y los antecedentes gendticos del paciente decidimos rsalizar un

estudio retrospectivo para las {sticas mis sobresalientes de los paciente atendidos

durante los Gltimos 5 afios en et servicio de Hematologia de la unidad de pedistria,

il.- MATERIAL Y METODO.
Se realizé un estudio ntronpoctivc; en ol servicio de Hemastologia de |a unidad de Pediatria del
Hospital General de México. De los uitimos § aflas, apartir de enero de 1989 a diciembre de 1993.
Se incluysron & todos los pacientes que cumplieron con foa criterios de anemia aplésica de Cammita
modificados {International Aplastic Anemia Study Group). Los cuales psrmiten la evaluacién de Is
severidad de !a enfermedad y su relacidn con el prondstico {21).

La anemia apléstica severa se define con 2 o 3 criterios de sangre periférica y uno de médula 6sea.

La anemis apléstica moderads se clasifica con cualquier combinacién que no corresponda a la

anemia splisics ssvera.
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CRITERIOS DE SEVERIDAD DE ANEMIA APLASICA

SO CRITERIO.

CAN < 500 / MM3

Sangre periférica Plaquetas < 20 000 / MM3
Raticulocitos corregidos < 1%
Médula Gsss Hipocelularidad severa

Hipocelularidad moderada <30%
de células hematopoyéticas
rasidusles.

Todos los pack fueron incluidos al mismo de L con Oxk ! 1-

mg/Xg/dia vo, asi como tratamianto da s0stén con transfusién de paquetes giohulsres cuando los

pacientss presentsron snefmis sk opan v la Hb > B8gr%, concertados plaquetarios
en presencia de hemorragia que pone en peligro 1a vide o profilictico cusndo hubo cuentas
plaquetarias < 20000/mm3. Se inicio L con sntibiSticos y toma de cultivos en pacientas

con flebre de mis de 3B grados centigrados en tres horas consecutivas o 38.5 gradas cenmtigrados
an cusiquier Momento.

Los pacientss fusran tratadas en la consufta externa, se intamaron cuando {a plnckoponll
puso en peligro la vida, Ia evaluacisn se realizé ol wercer mes de iniciado el tratamiento con los
criterios del Champlin modificados.(22).



CRITERIOS DE CHAMPLIN MODIFICADOS.

Hb > 7.4 mmol / Lt.
CAN > 1.5(”.lﬂln3.
CP > 150 000 / mm3,
Reticulocitos > 1%.

A ia de inf ir
transfusional @ incremento de las

basales o cifras inferiores -

REMISION COMPLETA:

REMISION PARCIAL

a nivel de remisidn.
Sin cambios o muerte.
Disminucién de cusiquier cuenta a 50%
del nivel de remisién.

SIN RESPUESTA.
RECAIDA.

15
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ill.- RESULTADOS.
Del periodo de enara de 1889 a diclernbre de 1993 se d ph 11 casos de
aneria apiésics on NifCS. Les adades fluctusron entrs 4 ¢ 15 afids, con 7 cascs de mayores de 10
afos, 3 casos fusron mujeras y 8 homibrea. EI tiempo entre of inicio del padecimianto v o
disgnéstico fus de 3 messs sn 6 casos. Sus caracteraticas se pressntsn en fa tabls 1.

TABLA?

CARACTERISTICAS DE LOS PACIENTES CON ANEMIA APLASICA

edad/sexo Hb gr% Plaq /mm3 CAN/mm3  RESPUESTA

12am 21 4000 600 PARCIAL.
13am 7.0 12000 1200 SIN RESPUESTA
uF 33 10000 80 PARCIAL.
12am 78 12000 -1 PARCIAL.

SaM 1.7 21000 240 COMPLETA.
10a/F 8.9 - 8000 1100 PARCIAL.
158 10.8 20000 280 SIN RESPUESTA
7am 71 21000 1850 PARCIAL.
15am 10.6 16000 880 COMPLETA.
M 33 101000 480 PARCIAL.

14afF 8.0 39000 ‘328 NO EVALUADA.
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A del diagnistico todos los pac L sl maumlun‘uv-m.

El sindrome hemorrigico 8e prasento en 9 casos, uno con sangrado transvagina! importante. Sélo
~3umummmwm.dmmmmmmum1MMVhl
respiratociag, ‘sn ninguno comprometid la vida. Oe los 11 cascs sbio an dos se encomré contacto

con § icidas y herbich s ia apidsics ssvers 98 observo en 8 casos v la anemia apléstica
moderada en 3 casos,

Lus diferenciss mds importantes de los parémaetros hamatoidgicos de estca dos tipos de anemis

apidsica corrsspondieron a la CAN en sangre periférica y médula 43ea v 1a celularided en la biopsia

de hueso. Comoc se musstra en la tebla 2.
TABLA 2.

CUENTAS CELULARES EN MEDULA OSEA Y SANGRE PERIFERICA
SEGUN LA SEVERIDAD DE ANEMIA APLASICA EN NIROS

PARAMETRO AN SEVERA AA MODERADA
CAN an SPX 10 (8)L. 188.0 {80-800) 1100.0 {480-1850)
CAN on MO (%) 9.0 (0-20) 30.0 (8-36)
PLAQUETAS X 10 (I, 15.8 {4-39) ' 48.0 (18-101)
RETICULGCITOS (%). 0.9 (0.45-2) 1.1 (0.6-2)
CELULARIDAD #n MO (%). 13.7 (5-39) 66.8 (50-80)

La respussta s¢ obsarvo en 9 pacientes, s6io uno no respondié v estaba clasificado como anemia
splésica severs

A i Aon 90 p los resd de cada uno de los pacientss svalusdos.
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CASO NUMERD 1.

Masculing de 12 sfios de edad, originario y residents del estado de M con los J
antecedentes de importancis, padecio de crisis convulsivas de etiologlas no determinada desde los
3 sfics, h [ o icién de | grado, protel rica, per 8 un medio

socioscondmico bajo con tepercusién en sus hibitos higidnicos distéticos, tiene cuadro de
inmunizecién completo.

Inicio su padecimiento actus! en 1888 izado por palidez de

9 disnea de ssfuerzo,
progresiva, epistaxis moderada vy sindrome purpirica y febril, La exploracién fisica en 1989 reveld
una frecuencia cardiace ds 114 por mintto, fondo de ojo \, palidez de

ol petequins

generaiizadss, gingivorragia v drea precordial hip ica con soplo h dlico plurifocsl. La Bh
det 8-V-89 con Hb de 7.8 gro, reticulocitos

gl de 0.45%, pl de 12000 / mm3,
feucacitos de 950 / mm3 con CAN de 85 / mm3. AMO del 8-V-89 celularidsd disminuida 4-+,
megaceriocitos ausentes, relacion E/M  1:24, esitroblistos 4%, granufocitos jdvenes 15%,

granulacitos adultos 1%, linfocitos 74%, baséfilos tisul 4%, céulas plasmiticas 1%, médula

P

dses sugestiva de ia aplssica. La BMO det 12-V-89 con celularidad del <10%, interpretada

como anemia aplisica. Ds scuerdo con los criterios de Cemmita se clasificé como anemia aplistica

severs, Recibié apoyo fusional con concentrados plag jos protildcticos v paq globu!
pars cor 6n del sind émico. Inicio cOon oxé jona 8 dosis esté por vo
diario, y fue evakuado al tercer mes con los criterios de Champli itado una completa

{Hb de 14.4g9r%, CAN 3000/mm3, cuentas plaquetaria de 21 000 / mm3). La cuenta plaquetaria

tiende a entarse cor en su ultima evaluacion dol 1-12-93 Hb 15.4 gros, CAN
4500/mm?3 y plagquetas 32 000/mm3. Esta paciente no prasanto recafda durante un ssguimiento de

42 mases.
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CASO CLINICO 2.

Masculino de 8 efios de edad, originario de Mich ¥ resid del estado de México.
A & de imp

p Qias desde los 4 afios de edad, padecié sarampidn y

varicela durante su ia. Inicio su pad on julic de 1990, con palidez progresiva de

tegumentos, gingivorragla escasa, fisbre no cuantificada. La exploracidn fisica de septismbre de

1980 reveld una disca de 120 por mi temperatura de 38 grados centigrados ,

patidez de teg de2+, pulm con basasl 4188 p dial

hiperdinémics, Bh del 20-ix-30 con Hb de 11.7gr%, plaquetas 21000/mm3, leucocitos de
1000/mm3, con CAN de 240/mm3, AMO de 20-IX-80 con celulsridad disminuida de 44,
megacsriocitos sussntes, relacién E/M 1:32.3,

D 3%, g loci ié 0, granulocit dultos 8%, MHnfoci 79%, células
plasmiticas -4%, baséfilos tisulares 7%. Médula dsea importantements hipacelular y sin
megacariocitos, gran linfocitosis y aumento de basdfilos tisulares, la imagen suguiere anemia
splésica. Ls BMO 23-1X-90 con celularidad del 15% ds como idsica. Se clasificé

con los criterios de Cammita como anemia splfisica severa y recibié mansjo con antibiéticos de
amplio espectro por el sindrome febril con datos de localizacién a nivel pulmonar asf comeo vigilancia
estrecha de sangrados que pone en peligro la vida, s inicio manejo con oximetolons en octubre de
1880 v al tercer mas se evalus con los criterios de Champlin como una respuesta completa. (Hb
9.7gt %, plaquatas de 99000 / mm3, CAN de 2170 /mm3). Durante un seguimiento de 27 mases

o ha p d jorla de las | e ind dencia del i de

sostén.
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CASQ CUNICO 3

Masculino de 7 wics de edad originario v residente Osl estado de Mdxico, Antscedentes de
importancia tio materno con diagnéstico de leucamia. sguds. tnicio su padecimiento en 1990 con
cpmuhocc.dondu,ponmnmmouogrogdwommmmu:wﬂnvmmw
estuerzo y fatige TG, 98 exploro en diciembre de 1990 revelando fracuencia cardiaca da 100 por

minsto, pdiduhdo tagumentas, fondo de oo NoMnal, sigunes petequias, Y resto normal, BH del 4-
dic-90 con Hb de 7.1gr%, plaquatss de 21000/mm3, leucocitos de 5000/mm3, CAN de 1800/mm3.
BMO 16-dic-90 con celularidad ide, megacarilocti relacion E/M de  1:3.3,

aritroblistos 23%, granulocitos jévenes 17%, granuloct dultos 28%, linfocitos 28%, cliul
plsamiticas 2%, méduls Osea moderadaments hipocekular, 8¢ suguiers toma de biopsis para
confinnar diagnéstico. BMOQ 29-dic-90 con celularided del 50%, médula dssa disc

hipocelular y con disminucién de la r Hipoplasia de médula 6mea. Se

clasificd con los criterios de Cammita como ia apldsi derada y recibid lento con

paquetes globulaves y medidas de profilaxis para infeccién y hamoragia. Inicio 0ximetolona sn anero
de 1991, ol tercer mas se evalud con los criterios de Chemplin como una respuests parcial (Hb 7
%, plaquetss 35000/mm3, CAN 1254 /mm3) dursnte su svolucién hs persistio trombocitopénico
por 256 meses de seguimiento.
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CASQ CLINICO 4

Masculino de 4 aflos de eded originsrio vy ik del do de México con los siguientss

o)

ok de imp ia abuelo p por céncer br abuela con

infarto del miocardio y tfa materna diabética, padecié de sarampidn en abrit de 1990, Inicio su

o sctusl en sep e de 1980 con palidez progresiva de tegumentos, disnea de
esfuerzo, y fatigs fécil, La exploracidn de septiembre del 1930 mosts6 palidez de tegumentos de
4+, fondo de cjo normal, #rea precordial hiperdindmica, con soplo holosistélico plurifocal, sin

, resto T 1. Bh de 3-IX-90 con Hb 3,3gr%, plaquetas 10 000/mm3, leucocitos

16000/mm3, CAN 480/mm3. AMO del 10-1X-90 con celularidad disminuida 3+, iocitos

ausentes, relacién E/M de 1:12.8, eritroblé 35% locitos j6 8% itos adultos

30%, tos 2%, linfoci 21%, céivias plasmiéticas 2%, médula dsea moderad t

hi P

p con meg iocitos aL @ hiperplasia eritroide se suguiere toma de biopsia, BMO

del 15-1X-90 con celularided de! 60% sin interpretacién. Seclasificé como anemia apldsica moderada
por los criterios de Cammita. Recibié manejo con paquetes globulares para el sindrome anémico, vy
medidas de profilaxis. Inicio oximetolona en octubre de 1930. al tercer mes se evaluacidn los
critarios da Champlin como una respuesta parcial, su seguimiento de 5 mesas por abandono e}

tratamiento.
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CASO CLINICO §

Femaenino de 10 aflos de edad originaric y residente de Tlaxcala sin antecedentes de importancia su

pad actual en dici de 1991 con palidez de tegumentos, disnea de esfuerzo
progresiva, fatiga fécil y C A la exp ion en dic de 1991 se corrobord palidez de
tegumentos 2 +, fondo de ofo normal, drea p dial hiperdindmica con sople holosistdlico, resto

normal, 8H del 22-dic-91 con Hb de 8.9gr%, plaquetas de 9000/mm3, luecocitos de 21000/mm3,
CAN de 200/mm3. AMO del 22-dic-9% con celularidad disminuida 4+, megacariocitos ausentes,

relacién M/E de 1:8.1, eritrobléstos 14%, granulocitos j6 5%, granulocil dultos 8%,
itos 3%, linfoci 52%, células plasmiticas 11%, médule dsea impor hipocelul
con meg linfocitosis i o de células plasmdticas, ls imagen

suguiere anemia aplisica, BMO 31-dic-94 con celulsridad del 20%: Por los criterios de Cammita se

clasificd como una anemia aplésica severa. Fue tratada con cor dos pl ios profild

y P ivas de infeccidn. Inicio 1o con oxi na en dic-91. La evaluacién al

tercer mes revela una respuesta completa con Hb de 14.6gr%, plaquetas e 50 C00/mm,CAN de

1786/mm3. Durante un seguimiento de 12 mesas |a pacienta ha persistido con boci i

moderada.
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CASO CLINICO 8

Mucdiﬁodlﬂlﬂoidild.duig&nniayusidomodolonmdo“ juato, sin anteced: de
importencia. Inicic su padecimiento en abril de 1992 con gingivorraglas scompafiadas de patequias

generali y alg! quimosis gspontfneas, fiebre no cuantificada y palidez progresiva de
tegumentos 8 mesas despuds se exploro con los sigus h 2 i f ia cardiaca
112 por minuto, palidez de teg 4+, Nas g lizadas y equimosis en sitios de
vef idn, drea p dial hiperdindmica con soplo holosistélico plurifocal de intensidad NIV,

resto normal. BH dal 12-X1-92 con Hb de 2.1gr%, plaquetas 4000/mm3. leucacitos de 2000/mm3,

CAN de 600/mm3. AMO del 12-XI-92 con ceil i ida de 4 +, meg iocitos

rolacidn EM de 0:100, eritrobléstos O, granuiocitos jévenes 3%, granulocitos aduitos 4%,
eosinéfilos 1%, finfocitos 90%, bastfilos 4%, médula ¢sea importantememte hipocelular con
megacariocitos ausentas y gran infiltrado linfoide con ligero incremento de basdfilos tisulares:

Suguisren anamia aplésica. La BMO con celularidad de 5% se clasificé como anemia aplésica severa

por los criterios de C: ita. Recibido lobut hasta correcién del sindrome anémico

y q ios profilécticos. Initio con oximetolona Xi-92 y al tercer mes segin los

critarios de Champlin ss clasificé como una respuesta parcial (Hb de 4.2gr%, plaquetas de 10
000/mm3, CAN de 1030/mm3}. Durante un seguimiento de 7 meses el paciente sdlo presanto

mejorla de Ia cifra de hemoglobina vy deterioro de las otras series, los neutréfilos descendieren hasta

o 50% de los valores iniciales: No ob ! paci se ha lido bien clinicamente.
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CASO CLINICD 7

Femanino de 14 afios de edad origi y resid del do da Méxi A d de
importancis sbusta materna con infarto de! miocardio y elia padecié varicela a los 3 afios. fnicio su

%

padecimiento actual en enaro ds 1983, con gingivorraglas un mes desp presento

sangrado trangvaginal imponante, fo que condici palidez de tegl , disnea de estuerzo,

fipotimias y en una ! pérdida dal do de desp Se expl en enero de 1993

ok lidez de teg de 4+, fwellss de sangrado en encias, drea pracordial

hiperdingmica con soplo holosistélico phsirifocal, sin iradiaciones, abdomen normal, genitales
extarnos con desarrollo normal, persistencia del sangrado transvaginal, BH de) 10-1i-93 con Hb de
6gr%., plaguetas de 38000/mm3, leucocitos 4100/mm3, CAN de 328/mm3. AMO del 11-HI-93 con

Wlarided disminuida 4+, focitos a lacion E/M 0:100, eritrobldstos 0%,

granulocitos 6 0%, granuloch dultos 0%, linfocitos 90%, baséfilos tisulares 10%, la
Wmagen parace corresponder a anemia aplifsica: BMO del 26-1Il-93 con celularidad del 15% sin
megacariocitos. Anemia apifsica. Segin los criterios de Champlin se clasificé con anemia aplasica

sovera. Recibidé spoyo con paquetes globulares para corregir el sindrome anémico y concentrados

plaquatarios para ¢ sangrado transvaginal iados & cl dinona vo. Inicie con aximetolona en

25-11-93. Sa egreso 8in sintomatolog ibuible a anemia o i ia: Se di sy

por abandono de no.
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CASO CLINICO 8

Masculino de 15 afios de edad, originaric y residente del estado de Guerrero. Antecedentas de

imp ia padecié icela a los 3 ailos de edad. Inicic su padecimiento actual en 11-93 con
gingivorrag smpafiads de petequias, y squimosis asponténeas: Un mes despuds sa
agregd disnea de esf progresiva hasta los i esfuarzos y fiebre no cuantificada, Fue

forado en 111-93 tando una frecuencia cardlacs de 130 / mimuo, temperatura de 38 gradas

centigrados, palidez de tegumentos 2 +, fondo de ojo normal, presencia de taponamiento anterior
de narina izquisrda, orofaringe hiperémica con hipertrofia de amigdalas, srea precordial hiperdindmica
con soplo holasistélico plurifocsl, abdomen normat. BH del 31-111-93 con Hb de 10.8gr%, piaquetas

20000/mm3, leucocitos 1000/mm3, CAN 210/mm3. AMO del 31-111-83 con celularidad disminulda

ded+, jocitos au lacién E/M de 1:99, eritrobléstos 1%, granulocitos jévenes 0%,
gramulocitos adultos 2%, linfocitos 97%, célulss plasméticas 1%, BMO 12-1V-93 con celulatidad

del 10% patible con is ap Con los criterios da C. ita de clasificé como anemia

aplisica severa. Se trato con rados plaq y antibi de amplio espectro. Inicio

con oximetolona en 13-1V-94. Dicho manejo fue lievado irregularmente por 6 meses, sin presentar
rospuesta de acuerdo a los criterios de Champlin {Hb de 9.8gr%, plaquetas de 1000/mm3, CAN
418/mm3). Durante este pariodo da tismpo el paciente presento daterioro de las cifras celulares y
ciinico con sindroms andmico y purpiirico lo que amerito manejo intrahopaitalario, sin mejoria. Se

egreso por aita voluntasia sin conocer su evolucién posterior.
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CASO CLINICO 9

Masculino de 14 aflos de edad originario y resids de Guanaj A dentes de & i

P

padecid de tos ferina a los 3 afios de eded. Inicio su padecimiento en I1-93 con sindrome purpiico

lave, el cual se generalizé, luego se agragd palidez de tegumentos, fatiga fécil, y somnolencia: Se

reviso en [1I-90 y se 6 palidez de teg ind| purparico en sitios de presién v -
algunas equimosis en sitios de venopuncidn, drea pracoridla hiperdinémica con soplo holosistélico
plurifocal 111V abdomen nermal, BH 14-111-93 con Hb de 10.8gr%. plaquetas 16000/mm3, laucocitos

de 900/mm3 y CAN de 390/mm3. AMO dsl 15-11-93 con celuisridsd normal, ioci

disminuidos 4 + , eritrobld del 81%, granulocitos jévenes 2%, granuloc dultos 8%, linfoci

20%, células p 19%, Méd: o308 jular con disminucién importante de
9 itos y depresid uveu;!elujldo_ locitario ademas de hiperplasia de! tejido aritroide

y alg histlocitos con panfagocitosis. se suguiere toma de blopsia. BMO con celularidad del60§6

y sin megacariocitos: De acuerdo a los criterios de Cammita se clasificd como anemia aplésica

i : Aecibid jo con y 8l tercer mas de do a los cri de C i

fue una raspuesta parciat (Hb 12.2gr%, plaguetas 8000/mm3, CAN 1450/mm3). Durante el

seguismiento do 9 meses el paciente presento mejoria de dos Iineas celulsres, la eritroide v

tneitar]

comf do los criterios de raspuesta completa (Hb 23-dic-93 con plaquetas de 168
000/mm3).



27
CASO CLINICO 10

Masculino de 13 aflos de edad originario y resid: de Tl Al danta de importancia

- . Lo
P pi6n y

su Y on con del tipo de

los insecticidas durante 6 mesas pravios a su padecimiento, el cual inicio en enero de 1993 con

« . adi :

P p e profuss con palidez importante de tegumentos, disnea

de esfuerzo svolutiva hasta los minimos esfuerzos, con equimosis y petequias diseminadas. Se
exploro el 16-1i1-93 con frecuencia cardiaca de 120 / minuto, temperatura de 39 grados centigrados,

masculino de edad aparente igusa! a la cronolégica en malas condiciones generales, con palidez de

teg! 4°, epistaxis por narind derecha, multiples equimosis v petequias, orofaringe muy
hiparémica con hipertrofia de amigdalas y exudado mucopurulento en su superficie. drea precordial
hiperdinémica con soplo holosistélico plurifocal sin irradiaciones, abdomen normat.

B8H 17-11-93 con Hb de 7gr%, plaquetas de 12000/mm3, leucocitos de 1000/mm3, CAN de

100/mm3, AMO del 17-111-93 con celularidad normal, megacariocitos at lacion EM de

1:1.2, magacariocitos ausantes granulocitos jévenes 14%, granulocitos adultos 5%, easindfilos 8%

bassfilos 2%, linfocitos 28%, células p 13%, médula dsea normocelular con hiperplasia
eritroide y tendancia a fa megaloblastosis asl como panfagocitosis. se suguiere toma de biopsia de
hueso. BMO del 2-1V-93 con celularidad de! 30% compatible con hipoplasia medular. se clasificé
como snemia aplésica savera segun los criterios de Cammita y recibié apoyo con paquetes
globulares para cosreccién del sindrome anémico y antibi6ticos para proceso infecciosos en paciente
neutropénico, Inicio con oximetolona y al tercer mes se evalué con los critarios da Champlin como
una respuesta parcial (Hb de B8.9gr%, plaquetas 10 000/mm3, CAN 55/mm3). Durante su

seguimiento de 9 masas el paciente p d: p i 16gi con j

hospitalario v desarrollo de sindrome de Cushing yatrogéno actuaimente el paciente se encuentra

estable pero persiste con citopenias graves.
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CASQ CUINICO 11

Femenino de € aftos de edad criginario v residents del estado de Guerrero, Antecedentes de

importancia pad di de la infancia y con i ick v
herbicidas por 3 ahos previos. inicio su padecimiento actual en septiembre de 1993 con

gingivorragla p h més f y abundante sin causa Nad

de petequiss y palidez de Ipitaci y fatiga facil, Se reviso en octubre de 1993
encontrado unl frecuencia cardiaca da 120 / minuto, temperatura de 37 grados centigrados, palidez
de tegumentos 3 +, fondo de ojo mn:\al, drea preacordial hiperdindmica con soplo holosistélico
piurifocal. Abdomsn normal. BH del 1-X-93 con celularidad disminuids 4 -+, megacariocitos ausentes,

relacién E/M de 1:49, eritrobléstos 2%, granulocitos 6 4% granuloci dultes 4%,

monocitos 2%, células plasmiticas 2%, linfocitos 85%, médula 6sea impor j lar,

[

con megacariocitos ausentes, y depresidn de todas las saries. La imagen as sugestiva de anemia

aplasica. BMO 2-X-93 con cel dad 15% v sin meg, iocitos. ga clasificé como anemia aplastica
savera pdr los criterios de C. Racibié i i ivo de sostén con paquetes globulares
Y dos plaq ios 8si como profilaxis para infaccién. Inicio i con oxi |

& 1-X-93. 3 mases despuéds sagun los criterios de Champlin tuvo una respuesta parcial (Hb
10.8gr%, plaquetas 11 000> /mm3, CAN 630/mm3). Durants un seguimiento de 14 mesas, la

pacients ha presentado descompensaciones del sindrome anémico con manejo intrahospitalario, ha

parsistido con tromboci ia severay penia severa sin infeccién apesar de las condiclones

precarias en 133 que vive.
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V.- DISCUSION.

La anemia splisica o3 un sindrome con una incidencia varisbis de acuerdo a las distintas regiones

geogrificas en las que influyen factores gendticos, ambiantales y criterios de tr i EnMé

sa ha reportado una frecuencia elevada, sin precisarse hasta el momento la incidencia (42). En este

Al

38 or 6 una f in de 1.1 casos [ 1000 e en {a unided de Pedistria del

Hospitsl General de México, semejante a Is reportads previamante en el Hospital Infantii de México
(41).

De los pacientes analizados, la mayoria cosrespondié a una edad superior a la reportada

"y 1

te para nifios {42). En la Uteratura se ha reportado una frecuencia do anemia

splisica idiopétics sntre ol 40 3 80% dependi del pals impli {26}, En este estudio a ningun

paciente se logro identificar una causa de su enfermedad, y sdio en dos de ellos hubo evidencia de

6n & misiotd hecho anteri notiticado como f en niflos { con

snemia splésica {6,42).
Se ha descrito una curva de mortslidad bimodal para los pacientes con anemia aplésica, con 50%

de muertes durante los primeros 3 mases. En este csso la mortalidad P nosshap

on ningin casos de snemis spiésica savera. Estos p se con los criterios de

Cammita para severidad y los Champlin para respuesta. Lo cual quizé corresponde al grupo de
pacientes con ansmia aplésica severs que sobreviven 3 meses después de su diagnéstico y

1te 2 los pacil con p T da. Estos resultados

prasantan una evolucitn

tisne simititud con reportes previos {6) y contraste con otros {32) de pacientes mexicanos con

14t N n

pl con  androg Por ello considero indispensable identificar las

anemia
caractaristicas de los pacientes con sobrevidad durante los primeros tres meses después del

diagnéstico, por su buen prondstico, hecho que permitird asig auna gia de trat;

més adecuada.
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Los 11 pacientes reportados aqul tuvieron una sobrevida superior 8 3 meses, y ninguno de ellos

hasta el momento ha fallacid pto el pacient 8 quien no presento respuests. No se
ha podido explicar este comportamiento si s6lo es debido al tratamiento de sostén intensivo que se
administro y que sa sabe mejora ol prondstico de los paciantes con anemia aplésica {41). o se debe
al efecto de loa androgénos. Aun asi estos rasultados no tiene soporte de acuerdo a la experiencia
mundial. Ts! motivo nes indujo a reflexionar sobre las diferencias étnicas y ambientales que
contribuyen a la patogenesis de la enfermedad. Por otro lado las medidas més efectivas para el
tratamianto de los pacientes con anemia apléstica no est4n disponibles en todas las pares del mundo

ni san accesibles para todos los i en un dado. £n nuestro medio la terapia

inmunosupresora ni el TMO son una realizada cercana, por otro Iado las repercusionas sistémicas
de estos tratemisntos v la mortalidad son elevadas con dichas opciones terapéuticas, por lo cual

es de vital importancia considerar sus indicaciones. Hasta el momento para los pacientes con anemia

1asica del Hospital General de México se disp sdlo de tratamiento de sostén y androgénos con

toxicidad baja y @ un costo accesible para todos. Dasde 1969 &1 Dr. Sénchez Medal reporté que el

tratamiento con androgénos es util en paci con anemia apldsica , desafortunadamente este tipo
de observaciones se llevaron acabo sin tomar en cuenta la saveridad de la enfermedad ({6), en
estudios posteriores no se observo este beneficio en pacientes con anemia aplasica severa y se
demostré que 1a mejor terapéutica era el TMO y que para pacientes sin donador el tratamiento
#munosupresor con o sin androgénos. La wtilidad de estos tratamientos requiere de méas andlisis
criticos comparativos en pacientes sin tratamiento previo, pues los resultados obtenidos hasta ahora

en algunos casos no permite evaluar si el beneficio se debio a la terapia mas reciente o es un efecto

combinado de 1a antarior o un efecto tardio de la misma. Por otro lado se permitird hacer una

q

i6n de los 1tos an los posible, pues los criterios de manejo han variado mucho
asi como la sticacia de algunos preparados empleados. Asfcomo sers imperativo demostrar cual es

el valor raal de las mejoras en las técnicas de sostén en estos pacientes (32,45,48,49),



n

V.- CONCLUSIONES,

1) La snemis splisica es una enfermadad poco frecuente en niflas, con una frecuencia sncontcada
an § aftos de 1.1/ 1000 egrescs. considersda como aita.

2} Se encontrd en 11 pacienes con anemis aplisica { 8 hombres v 3 mujeras), una eded
predominane de miis da 10 afos en 7 niftos, en ninguna se identificé nlau'na atiologla, 8 casos
fueron calificados como snemia aplisice severs y 3 come anemis apifsica moderada. Ninguno
presento avidencia cinice o de taboratorio y gabinete de infeccidn o

gia que pusiers en
peligro su vids. La

pueste at i en 8 pach suguiere beneficio de los andrégenos en
o tratamiento de Is anemis aplisics severa idiopktica en niftas.
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