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INTROpUQCIOfi 

Durqnte el periodo neon .. t .. 1, lA .. nemiA secundAriA A hem6-
l1s1s es com<in y debidA A múltiples et1olo,..1$11a, -se detectA Al 
inveatt,..~r lP c"us$11 de ictericiA durAnte lA primerA semRna de 
Vid A• 

LAS .. nemi .. s hemolitiCAB se producen debido .,. un- ACOtnmie.D 
to de lA vi~ media de los eritrocitos en circu1Aci6n. LA vidA 
mediA promedio es de IOO .,. 120 di .. s. 

LA An~miq HemoliticA en el periodo neonAtAl puede tener -
VArios mecAnismos pqto,..énicos, entre ellos: lA bem6lis1s nso~
CiAdA A enfermed~des sistémicAs, sepsie frecuentemente por n_ 
6 .. 1,..unoa p .. decimientos virAles, lA hem61ieis de mecAnismo 1..D 

munol6,..ico como es el c .. so de lA AO&miA he~oliticA por isoinmJ.l 
n1z .. c16n mAterno-retAl y l .... nemiA relAcion~de con Alter"cio-
nee en lA const1tuci6n del ,..16bulo rojo, entre lAs que pueden 
menc1onArae:n 1 :E,.',ic-;c..,1 de l" membrnnA que :incluyen lA microesfe
rocitoeia r .. miliAr, eliptocitosie o bi~n, l~s deficienciAB en
zic~ticfis como son: deficienciA de ... 1ucosA-6-foar.,.to deshidro
,..enAeq y de!icienCiA de piruv .. to-quinABA, mismne que se ht:11n 1-
denti!icAdO hAetA lA · .. ctUAlidAd en nuestro PAÍS, Aunque exis-
ten otr"o v .. ri .. ntea. 

En viat.,. de lo .. mplio e interesAnte de éstA p .. tolo,..iA se 
decide efectuAr unA revisi6n biblio,..rñfica, AbArc .. ndo los ~lt1 
moa cinco nños. 
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Ct.ASIFIC&CION 

L .. a J11ne1:1.ists bemol{ tiene de ln intnnci_. ·se· pue.den cl,qsi fi

cqr como: Hereditqri"'s 6 'dquirid"'s. 
El primer ,,.rupo ea import .. nte porque_ su.ele m"'n_ireatnrse -

en lq l"'ct .. ncin o en l• niftez. 

PaTonf:NI& 

El ncort .. miento de 1,,. aobreVidA del .. eritrocito en el fen.6 

meno hemolitico eetÁ determin .. do por un incremento· en lA velo
cidAd de deatrucci6n de los eritrocitos circul .. ntes, el CUAl -

• su vez puede estnr determin•do por un detecto del eritrocito 
mismo; rfofP.cto intrqcorpuscul"'r, y"' sea por un,. nlterAci6n de 
l"' membr"'n"' 6 "'normAlidqd en l• s!nteais de hemo,,.lobina o bién, 
un defecto enzimqtico: éstos mecanismos determinqn l,,.s ,qnelll111e 
hemol!ticns hereditqri•B· 

Por otr" pqrte, el ,..16bulo rojo puede sufrir UDA n"'resi6n 
extern"' en ln cunl el "'"'ente "'"'resor se encuentrn en el medio 
qtnbiente del eritrocito y puede ser un 111utonnticuerpo 6 dro"'"'ª 
con ncc16n hemol!ticn u otros .. -entes químicos 6 fisicoa. Este 
ea el mecnnismo pqto,,.énico en ln mqyor pnrte de lRB qnemi,.a ha 
molí tiene "'dquirid11s ( I ). 
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ERITROBI.aSTOSIS ™ 
L,,. ieoinmuniz::ici6n rr. ... terno fet,,.l 6 eritroblqstos'!s fet.111 -

es un" enfermed:id hemoli tic11 producid"' por un iso11nticuerpo mn
terno que pqs"' nl feto "' trqves de ln plncent~. Es lA 11nemin de 
~yor frP.cuenciq en los niños. L,,. mnyorin de ellos son Rh posi
tivos, hijos de c~dres Rh ne~,,.tiv~s. ResultA conveniente deter
minqr en ln ª""~re del cordón umbilicnl niveles de bilirrubinAs 
coombs directo, hemo~lobtnn y h~o,,.tocrito. 

El din~n6stico debe inict,,.rse desde el periodo pren11tAl -
por medio de los estudios de lnborntorio que, permtt•n detect11r 
n lqs !7lndres Sf:!nsibiliz"d,.s. MientrAB l"'s titul.,,.ciones de Anti
cuerpos no reb:tsen el nivel critico de I:I6 " p11rtir de 111 Vi ... !:. 
simn semRDA de ... estric16n, se repetir.!in " :1:nterv .. los no tJqyores 
de JO dÍl'IS• 

Cu,,.ndo el nivel de ,,.nticuerpos e6ricoe seA positivo en tí
tulos de r:32 o mqyores o i~ historiq clinic11 au--tera 11ntecede.n 
tes de enfermed11d hemolitiCA, se deberÁ reqlizAr "'mniocentesis 
y estudio es pee trofc1tom6trico del liquido .;mni6tico. ( I , 2). 

Pcar11.,y1s d.e. l..:i.. 15q1nmup1z3c1fip rniterpn: 

En el periodo post-pnrto de emb~rnZRdne Rh incompntibles, 
l"' isoinmuniz11ci6n ocurre Qproximnd"mente entre el 8-10% de lAa 
mujeres, CURndo no se nplicn "'nr.tmn ~lobulinn nnti D. LRs posib.1 
lidndes de isoinmuniz11ci6n disminuyen n menos de un CASO por e.a 
dn 200 embnr~zos incompntible~, si se npl1Cnn medidna de prote.s¡ 
c16n_. En los cnsos post-qborto, nnte ln impo61bilid11d de cono-
cer lq incomp~tibilidnd entre el producto nbortndo y ~n ~dre, 
se nplicA "'nmmn rlobulinn nnti D, siempre que e1 .Cooms indirec
to sen ne,..~tivo (mqterno) ( z>. 
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JJW:ll!. HEHQLITICA ~ IiiTOXICACiur; ES 

Ciertqe aubstqncins qu!micqs pueden eetqr qsocindAS n ln nne-
min hemoliticA, por su erecto rlirecto~ Al. p"recer ACt(lqn prov,g 
cnndo cnmbios oxidntivos en los eritrocitos, los cual.es no pu~ 
den revertirse. Cunndo hny deficiencin de los mecnnismos redu~ 
toree (P ej. en ln deficienciA de "6.PD) l,qs célulqs son m:io -
sen si bles. Hemntol.6..-1.c .. mente se observnn cuerpos de Heinz en -
los eritrocitos, puede hnber metnhemo~lobinn y sulfohemo,..lobi
n.,. en ln BAD"'re { 3 ) • 
En el. estudi.o re .. lizAdO por Jim~nez B. en el CMN se presentó -
un enea de RM di11,..nosticttdo por ]. .. inyecci6n 1ntrnnmn16ticq, de 
nzul de metileno, lo que condicion6 en el RN neumonitis y hepn
titis quii:rlcn, motnhemo~lobinemin, hem611eje e h1perb11irrubi
nem1R• Se requiri6 eX1tn~u1notrAnstuai6n en 2 ocneiones. Concly 
yendo utiliz~r un colornnte innocuo pqrq evitnr efectos ndver
eoe sobre e1 RN ( 4 ). 
Por otro l~do, Me Enerney repot·t01 un c11eoo; donde se inyect6 -
intr""mniotic"1:1ente "zul rle mrtileno, p~r" confirm11r ruptur" -
de membr"nns. Observ"ndo un sindrome de toxicidAd en el produ~ 
to cnr"cterizndo por "nemi" hemol{ticn, hiperbilirrubinemin y 
metnhemo~lobinemin. Concluyendo que debe evitnrse 111 inyección 
de liste tinte como nuxilinr diR ~n6etico ( 5). 
Por otro lndo, Vitkun y cole reportn el cneo de 2 reci&n nnci
dAs, pretérmino de rnzn blnncn que preeent"bnn datos de Rnemin 
hemol.1t1cn con presencin de cuerpos de Heinz, d1sci1nuci.6n de -
los niveles de bemo~lobinn y hemntocrito, nnieocitoaia, c&lulns 
frn .. mentAd11a, ret1culoc1toa1e, hiperbilirrubinet:lin y cuerpos -
de inclusi6n. Re11 cci6n que de 11cuerdo n estudios epidem1ol6,..1-
cos hq sido aeoci~dn nl uso innpropindo de nltas concentr11cio

de ciertos deeintectantes ( 6). 
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Otr."' rormn de ,qr:,e:ni .. h~:nol!ticn provoc-,filll por l:l~diCr>tr.P.ntos 
es¡ .. qua se pre~ent"' deapu~s dn l"' .. ctr.iir.istr ... ci6n de vtt"'min"' 
K eintl?tictt en "'r11ndes dosis rlurnnte el peri oda r.IO'~r.ntl"ll. l\un-

,que l"'° cif.rn de r.6PD no eatP. diarninut~ ... ln he!!!6lisis f.:rovor.11d11 
Po·r el medic"'mento se h"' rel .. cion .. do con ltt :inestnbilirl .. rl riel -
.-1utatio·n; re·ducido en los eritrocitos del reci~n n .. cido. Se -
coneirlern que esto puede ser dAb!do " 1-, hipo ... liceoi,,. detect11 d .. 

durnnte lq etRpq neon"tnl. Esto puede prevenirse "l limit~r ln 
dosts de v!t11minn K sint~tic"' " Im,. ó "'l utiliz,qr vitn~in~ ~I -
que posee diferente der1v .. ci6n quimic~ (7 ). 

Bl'\llin y Brown, describen el c..iso de un recién r. .. cirlo de -
pret6rmino que bnjo obaerv .. ci6n, presentó nnemi., hemoliticn con 
cue·rpos de Heinz que sur.-ieron co:no result:odo rle l"' qcfo1i!'ii slr ...... 
c16n de prep,qr,..doa vit .. minicos. In vitre, ln incub"'ci6n de eri
troci. tos rie proriuctos pretérr~ino con .. 9part ... to d.e sodio, por -
tres hor11e, moetrnron incremento tii,.n1. ficnt:i vo del n6mero de -
cuerpos de Heinz. Moa eritrocitos de productos de término ~uea
tri:in des .. rrol1o de cuerpos de Heinz despu~s de l~ exposición A 
concentrAciones eleVAdAB de sorlio. Estos estudios inñic .. n que -
los eritrocitos de prorluctos prem .. turos son sensitivos unicqmen 

te pnr~ el crecimiento de cuerros de Heinz. Los niveles requeri 
dos p~rq l~ producción de cuerpos de Heinz in vitre est~n en el 
ri:in,.o de los encontr,.dos in vivo, después de l.'l 11dministr11ci6n 
rutinnrii:i de vttnminA C en los recién nncidos pretÍ?rt:J.ino en 

qui enes induce d11i'l.O eri troci tnrio ( EJ ) • 

· .. 
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A.liEliI.A. HE/:iOLlTIC\ ~ INFECCIONES 

Reepec to "' l.q rel.Ac i6n rie lA rinemi"' hemol.1 ttcn con in!ec-
ctones eiet~mic~s severqs se conaiderq que¡ l.,, lesi6n directA -
del hemqtfe por microor~11nismoe o sus toxinRs puede ser l.J!I bqse 
de lA hem61is1s observndR en 1.n septicemin. 

En el periodo neonqtql, l" Anend.11 hemoliticA puede ser un11 

comp1ic"'c16n de casi todns las infecciones, pero se obsorvR m,qs 
frP.cuentemente en l..,,s debidns .,, Streptococo hemolítico y Esche
richi"' col.i l 9). 

WArren y Schreiber eatudiArOn dos reci~n nncidos con ente

rocolitis necrosnnte y nnemta hemol.iticR severn-e·identificqron 
Clostridium perfrin~ens (microor~anismo hemolitico)en el liqui
do pAri.tone11l de Ambos nnon"tos. El mqnejo consisti6 en debri~ 
c16n quirúr .... iCA y Alt"e dosis de penicilinA n potÁeicA, evolu-

cion .. ron h ... ci" lA mejoriA (IO). 

Orzel discute el cnso de aepsis por Clostridium portrin,..es 

que Afect~ tAnto " lA m"dre como Al producto con sobrevivencia 
. de Ambos (II). 

El veneno de muchAs aerpientas (en eapecial¡ciert,qa viborn 

de Am~ric,.,. del Norte) contienen un"' hemolisinn, mi.ama que tA.m""

bi ltn se encuen trA en el veneno de ciertos 1t.r&cnidos ( 9). 
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!1ilmA. HEHQLI'l'ICA B!fi DEFICIENCIA " VITaMINA 11~11 

En tr<tb"jos efectuados dearie 1959 se h'1 señ,,.1.,do q'Je 1,, Vi 
t.,min"t E (toco fe rol) , ne t6:i como fnc tor "n tiperoxid .. n t~ ( 12> 1 y 
tr,,.b11joa recientes ( I3, llu 151 zr, r6) h"'n comprob11do éat"' hip6te
s1s, puesto que se h~ observndo que en ,.rupos de p1cientes de -
~enos de 36 sec11n11s de Peat,,.ci6n, en los que se comprueb~ défi
cit de .v1.t11min"'I E, desqrroll-,n .. nemia heooli t1c11 • .e.ata se ,,cen
t6,,. si ... 1 mismo tiempo se ,,.dministrqn dosis elevad11 s de hierro 
( I4). No se h" lo,.r11do est.qblecer los requer' mi en tos de vitAmi
"" E necesnrios y se ha visto que l"' princip,,.l CqUSB de déficit 
es i, inm.,durez, m;s que 111 dietn suplementAri,. deficiente. Se 
h .. confirmado que 11 menor edad ,.estacion,ql, ~ayeres son los pr~ 
blemqs de iibsorci6n de la vt tiiminn E A nive.1 de l.-. mucosn in te.a 
tinol ( I2l, 

Se hn comprob"do que lA defjciencin de vitAminn E, qUmentA 
en Vitro 1-. frn,..ilid-.d del ,..16bulo rojo Al per6xido, lo que dA 
un11 mnyor frn,..ilidad del eritrocito (I6,I71 I8), lo que se trqd.u 
ce clinicAmente como un" d:1.sminuci6n de l'lB ·cifrqs de hemo,..lohi 
nA y un numen to en loe reticuloci_tos ( IJJ). 

LA ASOci,qc16n entre niveles de· vitAminA E y AnemiA hemoli
tic-. en el ser humqnO est' bAjO 1nvesti,..Aci6n, Se hA observAdO 
que los niveles bqjos de éstn vttAminR, d~sminuyen lA vid" me-
di..._ del eritrocito, e!ecto que tiene irnportnnciA clinicA entre 

l.Ort p11aientes premnturos ( I7, J~). .""";.-~ 
H"chlin, report..._ que dentro de los ,usos._clinicOs de ln vi

tnminn E, l•t- .qdmin1strnci6n temprAnA de éstR··.;;~..J:ecién DRCirloa 
e::>-·,·' - . 

de b"jo peso (menos de I500,..rs.} nctón diemiilufUhdo los sintomAB 
de retinop~tin de prem~turez Y ln inciderici~ de hemorra~iA in--. 

· trqventriculnr. Si se qdministr" ,,. niíl.os con colestitsis hep;tt1-
Cq 11ntes de los 3 nños de edqd 1 loa s!ntom.qe neurol6,..icos como 
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~rrenexi-., eit11xi-. y trqstornos sensort""les pueden ser preveni
dos o reversibles. TAmbién es de utilidqd en lA prevensi6n de -

lq neuropnt!n y retinopqtfn i:iaoci'1d11s con fibrosis qu!stici:i. -
Loa niveles s6ricos de tocoferol i:i nenudo eatqn disminuídos en 
los c~sos de An&miA he:nol!t:tc01. Lq 11drninistr11c!On de vi.tAminA E 
en pqcientes con def'icienciq de n6PD incrementri l,.s cifr.-.s de -
hemo~lobinA. Los estuñias ~pidemiol6~1cos indic~n que los pi:i -
cientes con niveles s&ricos eleVqdos de v1t ... ~inq E tienen menor 
ries~o de muerte por enfermedqd iequémfcq c11rdincA, cqncer y aw 
nor incidP.ncin de ini'ecciones ( I9' ~. 
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ESTA 
SALIR 

TESIS 
DE U 

HtJ DEIE 
llBLllTECA 

En los últimos nBos, el creciente conoci::1i~r.:o 'el ::::1>t11bo
lismo intermedio del ~ritrocito h ... con~ucido ,1 d~s~'lbrixiento 
de l"I def1.ctenc111 de rliversns ~nzir.i .. s .. soctnd,,s cl!nic-.1::·~r.t~ n 

lq 11nemi<> hemol!ticq, siendo l<>s M~c irnportnntPs y <:le m,.,yor fr§. 

cuencii:t en nuestro Pnís: i .. def1.c1enci<t rie '"'lticos, 6 fosf~to 

deshirlroi-Anl'!;s01 ("'6PD) y déficit de piruv .. toqui::"B'1 (3 ). 
Pf.1·~ ... 1 t de. "Jncp5.,-6.-J:a.s..!.:i..to.-.d..e..s...h1..rp.-,..,n,'ia• se hnred.-. como C<1-

r~cter 11.-,.,do nl cromosomn X; ~sto tr~duce que los hijos v ... ro-
nea de unn mndre heteroct.-ot .. cl!nic<1mente s-.nn, ser~n P.nfermos 
d<1do que el cromosomn Y c,,rece de .-en correspondiente n ~st~ en 
zimn. 
Ln !Y!6PD Sí' h11 ,.eoci11""0 con nnel!liri he molí tic11 r.eon"t"l y tnmbi

~n con el des"rrollo ~e kornictP.rue (3 ,22123,24). 
En reci~n n.,ci<ios pue<ie ser necea,.rio rer1liznr exttnrPU1notrttnefy 
si6n con el objeto de prevenir el ñes..,rrollo <ie kernicteruo. ?lo 
se recomiendq l"' fototernpi .. porque p'cJede incrernentnr i ... her.i6li 
sis. 

En nifioa mnyores, lq ... nemitt puede controlnrse con l" tr ... n~ 
fuai6n de "RE, procur~nrio que el don.,dor no ten,..... rel ... ci6n con 
el p .. ciente. Deber:; v1.-11"4rse el est<ido de hidr . .,tttc16n y l.,. di!!. 
resis y cons1dernr que l~ presencin de crisis hemolltictt puedo 
ser secund<1ritt ,, proceso infeccioso 11ctivo ( I ). 

Mimouni y Shohqt describen el e"ªº de dos reci&n n11cidos -
pret~nnino con episodios de hern6lisis secund .. rtos i:a trqnsfusi6n 
s::in,.uíne11, ~in encontr"lr d ... tos de incomptttib1lidttd con- el· don"'
dor. oxcluyendose otr"s posiblPs c ... usqs. Dentro de i ... a investi

,.ttciÓnes efectu .. d'"'s el hnllttz ... o fu~ que el don.-.dor tenitt dei'i

ciencitt de n6PD y los neon ... tos t~n!"n "ctividi:ad normql de n6PD. 
Los ... utores su,..ieren que el acreenin"' p11ra IY16PD debe re ... -

- 9 -



11z,.rse Antes de tr.nsfund1.r q neon11tos pret&rmino (25). 
PA r1 c1 t t1J! p1 ruy?tnq111 "nªn. ocup.q el se,,.undo lu,...nr en trecuen 
ci• después de 1. D'16~D y .rut!- la primer.q def1c1enc1t1 enz1m-.;t1cn 
descrit• que se .qsoci6 con i .. vi_.,, del ciclo ,..lucolitico de Emb
den Heyerhot {3 ). 

Est.q 11nem1,.. con,.&n1t .. hemol!.tic" se obaervq en personns h.Q 
moct,..ot"'e y se hereda como Cqri:1cter qUtoa6mico receei vo. Las m.a 
nifeetnciones clinic .. s vari"n desrfe un proceso hemolítico leve 
.. -r .. ve en el periodo neonntnl inmedi.qto con cifrna bqjne de h.:; 

mo-lobin• ("'On del cordón umbilicqll. 
L.,. 1cter1c1Q suele ser una complic11ci6n común en el recilin 

n .. c1do 1 hnbi~ndose descrito l.q 11p.qr1ci6n de kernicterus. L" "'r.a 
vednd del co~ponente hemol!tico YnriA, sin emb .. r,,.o lq esplenom1t. 
,...,lin constituye el 6nico si-no clínico constnnte. 

El di,.,.n6atico se bnsn en 1111 reducci6n de lq .nctivid.qd de -
piruv .. toquinqeq de los her.i.nt1ee, mP.dinnte pruob:ts espectrototOJ:f 
tricna. No existen qlterQciones en ln hrmo~1obinn y los leucoc1 
tos tienen 11ctivid~d normql de piruvqtoquinRs'I• 

El tr.,t~miento r!Url'lnte l" etqpq neon11tRl ea n bqee de ex ... .n 
..-utnotr"nsfusiones p~r11 controlqr l• hiperbilirrubinemin. Si 111 
.11.nemi.q es sever,q y const,..nte 6 se requieren tr,,.netusionee !re-
cuentes deber.:. re:olizi:trse 1J1 esplenectomia ( I, 3). 
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ESFEROCITOSIS HEREDITARIA 

T"mbi~n conocid" como 11nP.1:1i" h·•mol!tic11 con.-~nit"l 6 !cter.i 
ci11 con,.&ntt11 .. colOric ... , es unn nnerniq hP.~ol!tic~ herednd .. ~omi 

n~nte que se considerR depenrliente de un-. .. normqlid"d ~e la m~ 
branq, prob11blemente deb1d.n A un rlefecto de l"s Jiroteinns d::." tri 

•1J1, 111J1ll1,11J ( I , 3 ,26). 
Lne Dl<inifest,,ciones clin-l c .. s suelen ... p..,recer <iur .. nte Pl P!! 

r:todo neonntl'll con anemia e hiperbilirrubinl".!:ni-. sever."ls, nr.::eri
t-.ndo mnnejo con fototernpin o exnn.-uinotr .. nsfusi6n. Despuhs de 
111 et"p" neon"tnl se "soci"n m"lyores d'ltos cl!nicos. 

Lns complic .. ciones m~s -rnvea que se present"n son l .. s cri 
sis hemolitic ... s o .. p1;;s1·cae ( 3 ,26). 

nentro de lns compltcnciones puede pr.esentqrse ictericiñ -
sevcrn dur,,nte el periodo neon-.tal con "p"ric16n de kernictorus 
Como tr-.ta~iP.nto, lna tr .. nsfusionee por int~rcn~bio deber~n re~ 
!izarse en los c .. aos de hiperb1lirrubinec1n en P.l periodo r.eoll.3. 
t.l C26l. 
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