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Esplenectomia por microesferocitosis

Por los Doctores:
EsLio ALEMin
y Acustin MarcoLLEs **

Motiva la publicacion de este easo: en
primer lugar el hecho de no hallarse
vepertado ninguno en la literatura pe-
didtrica nacional y en segundo lugar
por el interés que despierta el dizgnds-
tico aplicando los conocimientos mo-
derno: de hematologia y ¢l éxito olte-
nide con el tratamiento guirdrgico.

La esferocitosis hereditaria (anemia
hemolitica congénita, ictericia hemoli-
tica eongéniia, ictericia acolirica fami-
liar, microesferocitosiz congénita o esfe-
rocitosis constitucionsl de Minkowski-
Chauffard} se earacieriza por gran des-
truccidn de glébules rojos anormalmen-
te conformades (esferocitos), hereddin-
dose el defecto zlobular como cardcler
dominante, considerindose antiguamen-
te (ue la anemia hemolitica era mis
frecuemic en lo: adultes jévenes, poro
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mediante estudio euidadoso se pudo lle-
gar a la conclusién de que suele pre-
sentarse también tanto en la segunda
como en la primera infancia.

La patogenia de la esferocitoszis de
Minkowski-Chauffard s¢ ha enrigucei-
do, en el curso de los idltimos afos, con
los trabajos de los bioquimicos que han
demostrado anomalfas de los hidratos
de carhono intraeritrocitarios: la glueco-
lizis esta muy alterada, hallandose muy
retardada la penetracién del f[désforxo
dentro del niicles del deido adenosin-
trifosforico.

Es una cnfermedad familiar que se
manifiesta por crisis hemoliticas, lo méas
a menudo icterigenas, en el lactante y
en el nifio mayor.

La tara globular a menude latente
durante largo tiempo, no traduciéndose
mis que por una simple anemia, o una
egplenomegalia  aislada, o un retardo
del crecimiento.
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Cuando aparece el ictero, su naturale-
za se revela por un bazo voluminoso
frecuentemente duro y del cual se per-
cibe su borde cortante, una anemia pro-
nunciada con reticulocitosis elevada ¥y,
fenémeno primordial, la presencin de
microesferocites en la sanzre.

La. alteracién constitucional esencial
cousiste en una distrofia del eritroblas-
to medular que conduce a una malfor-
macién de los eritrocitos. Los glébulos
rojos nds tipicos son peqguefics, muy
redondeados, casi esféricos, pero existen
numeresas formas intermediaz entre ¢l
microesferocito y el glébulo rojo de for-
ma discoide normal. El descenso de la
resistencia globular, clisica desde Chan-

Indice &2 color: aumeniads

Esferocitos
{teterlcia hemolitica)  Volwmien: narmal
o foid Diamelro: anmentado
Espesor: auwmenlads
Fragilidad: aumentada
Hormocitos Indice de color: 0.9-1.1
Velamen: B0-90u
_ Piarmnatro: T1=T4u
Evpesor: aprae Tu
Fragilidad- Oés-0.32
¥ CiMa

ffard, no es la consecuencia dz hemoli-
sinas hipotéticas, sino de esta distrofia
de los hematies, cuye promedio de virda
se reduce a unos 15 dias aproximada-
mente, resultando este tipo de hematie
hemolizade prematuramente, lz  ¢que
origina la anemia,

Hay tal exceso de bilirrubina por la
hemolisis casi constante que se éncuen-
tra no solamente una tasa elevada en la
sangre, sino un aumento considerable
de la estercobilina, y a veces concrecio-
nes de pigmentos en las vias biliares.
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La enfermedad evoluciona por pous-
séos o brotes, ocasionando cada crisis
liemolitica una desglobulizacién més o
menos importante ¥ un aumento de la
intensidad del ictero.

Estos niiios lucen pequefios, eamirria-
doz, siende a veces verdaderos enanos.

Pueden presentarse hemorragias y la
anemia puede sufrir una evolucidn gra-
Ve,

Si las transfusiones son susceptibles
de ayudar a la reparacién sanguinea, la
esplenectomia estid formalmente indica-
da como regla de tratamiento, yendo se-
guida en gencral de una mejoria mar-
ceda, de un sumento de los hematies,
de una desaparicién del ictero v de una
puesta en marcha del crecimiento esta-

tural y ponderal.
Caso clinico

Con antecedentes de haber nacido
“amarillo” y de no haberse desvanccido
nunca este color de su piel ¥ mucosas,
habiende hecho crisis al aio de edad
esta amarillex con una anemia intensa,
seguida de varias crisis de anemia, refi-
riendo que un afio antes del ingreso
tuve 1,000,000 de hematies y reciente-
mente con motive de un chequeo tuber-
culino-radiolégico presenté una redue-
cién hemética hasta 2,340.000, por lo
que lo remiten a este hospital “Aballi”
con ¢l diagndstico de ictero hemolitico
congénito.

Es un nifio de la raza blanca, de 10
niios de edad, cuyos antecedentes fami-
liares son los siguientes: los padres nie-
gan hies y T. B. El padre tuvo ictero.
Doz hermanos mayores saludables.

Antecedentes prenatales y circanna-
tales: durante el embarazo tuve la ma-
dre varios episodios de diarrea. El par-
to fué entécicp. Nacié con los “ojos
amarillos”, segiin la expresién materna.
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Antecedentes post-natales: ictero neo-
natal que mejoré en los meses subsi-
guientes, pero volviendo a acentuarse al
afio de adad, presentando ademds ane-
min intensa. Luego tuvo acidosis.

Examen fisico: piel y mucosas ama-
rillas. Abdomen prominente.

Cabeza: conjuntivas amarillas, pili-
das.

Cuello: algunas micro-poli-adenopa-
tias.

Corazdén: soplo sistélico, més intense
en mesocardio.

Abdomen: abultado, no se comprueba
circulacién colateral. El higado rebasa
3 traveses de dedo el reborde costal, El
bazo llega hasta 2 traveses de dedo de
la escotadura iliaca. Se palpan las es-
cotaduras del borde anterior de este or-
gano.

Exdmenes complementarios:

Orina: trazas de albimina.

Hemograma al ingreso: hematies:
1,800,000; leucocitos: 17,550; hemoglo-
bina: 0,80%; Valor globular: 1; hema-
tocrito: 10%; anisecromia, hipocromia,
aniso-poikilocitesis, reticulocitos: 17%
Diferencial: Stab. 250, Eosinof. 5%, Seg.
565, Linf. 35%, Mono. 2%,

Normoblastos: 11

Macroblastos: 1.2

Microblastos: (.28

Conteo de plaguetas: 106,000

Resistencia glebular: max. 0,9, Min.
0.59.

Quimica sanguinea:

Proteinas totales: 6,5 Gr.
Serina: 4,3 Gr.

Globulina: 2,2 Gr.

Urea: 30 mlgr. x 100 cc.
Colesterol 150 miligr. x 100 cc.
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Glucesa: 100 miligr. x 100 cc.
Ervitrosedimentacién: 65.

Pruebas de suficiencia hepdtica:

Hanger: X

Timol: 5 U x mlL

Van den Bergh: T: 0,3 mlgr. x 100 ec.
D: 0,1 mlgr. x 100 cc.
I: 0,2 mlgr. x 100 cc.

Tiempo de protrombina: 135 seg. (Nor-

mal 14}
Coombs: negativo.

Rayos X:

Crineo: no se observan lesiones dseas
del craneo.

Fémur y tibia: no se observan lesio-
nes.

Esofago: no s¢ observan virices eco-
fagicas,

Espleno-portografia: el material de
contraste se queda en el bazo en el pun-
to inyectado, no pasando del sistema
venoso. La placa practicada al bazo des-
pués de extraido muestra como el mate-
rial de contraste estaba dentro del mis-
mo.

Heces fecales: Quistes de Giardias,
Necator y Tricocéfalos.

Mielograma (puncién csternal):

Mieloblastos 0,5
Promielocitos 35
Mielocitos neutrdfilos 4,0
Miclocitos eosindfilos 1.5
Mielocitos basdfilos 0.0
Metamielocitos 85
Poli: nentréfilos 9.0
»  cosindéfilos 1.0
w  basdfilos 0,0
Linfocitos 4,0
Células plasmatieas 0,5
Monocitos 0,0
Células reticulares 0,0
Megacariocitos 0,0
FPronormoblastos 7.0
Normoblastos 60,0
No identificada 0.5
Tetal 100,0
3



Una anemia aprecizble sin causa ob-
via ep un niiio de mis de tres afios de
cdad siempre debe ser una causa de
alarma porque en este grupo ctario las
anemias nulricionales son raras 'y la
idea de una enfermedad maligna, es-
pecialmente leucemnia, o de un defecto
hereditario de los glébulos rojos, (sic-
kie cell anemia, tulassemia o eslervocito-
sis congénita), nos viene de inmediato
# la mente y por consizuiente la histo-
ria familiar detallada sobre estos pun-
tos ¥ la investigacidn del substratum ra-
cial nos puede conducir hastante lejos

en cuanto a precizar ¢l diagndstico e’

reliere.

Unc de los problemas hemztolégico:
nika frecusntes entre los pacientes pe-
didtricos lo constituye la anemin, pues
=00 DUINCrosas 105 {-ﬂ.[:lﬂrth (]'l.le pui‘l‘l!‘“
producirla, consigniéndoze éxite en el
tratamiento solamente en la medida en
Mg 5¢ ﬂtﬂql'lfl'l !.ﬂ?- Catsas 'r'l.ll'l'.']ﬂ'll'lﬂlw-
lex de la wisma.

Cuzndo e uea el cockte] terapéuntico
g2 logra a menude éxito debido a que
sucle ineluir les ingredizntes gspecifics-
mente requeridos, como por ejemplo el
kierre cuando la enemia es debida a dé-
licit del mismo, pero esta prietica no es
de ningin modo efeetiva ¥ no 2¢ reco-
mienda ni desde el punto de vista mé-
dice ni del econdmico ¢l suministrar a
un paciente drogas u otras substaneias
que aguél no requicra.

En el sentir de Zuelzer ', el mayor
pelizro al no hacer un diagndstico etio-
lézico v por ende tratar adecuadamente
al enferime, reside en la demora en el
extablecimiento del tratamiento capeci-
fico eon el concurrente fracaso de las
medides terapéuticas empleadas al azar,
Los efectos de la medicacién antiané-
mica scn en general de una accidn es-

4

pecifica estricta: la anemia por déficit
de hierro responde de este modo dra-
miticamente frente al empleo del hie-
rro lerapéutico, no asi otros tipos de
anemia,

Los “golpes de higado e hierro™ son
probablemente las formas terapéuticas
menes ttiles en pediatria a causa de que
pocas veces un nifo tiene déficit de los
factores hematopoyéticos dependientes
del higado los gue solo responden a
cualquier tipo de extracto hepidtico,
mientras por otra parte la cantidad de
hierro sumimstrado en esta forma es
minima.

La esplencctomia, para sefialar otro
ejemplo, tiene casi siempre éxito en la
cslerocitosis congénita hereditaria, pe-
ro como regla solo ejerce muy poco efec-
to en la anemia hemolilica no esferoci-
tica. Las preparaciones de vitamina K,
adecuadamente utilizadas, tienen valor
euande hay tendencia a hemorragias
por hipoprotrombinemia, pero son com-
pletamente imitiles en los casos de he-
mofilia o de pirpura trombopénica y
euando se inyectan pueden hasta oca-
sionar daiio.

Hoy contamos para el diagnéstico
ademds del clisico conteo de glébulos
y del examen de la extensién de sangre
teitida por el Giemsa con los moder-
nos tests de Coombs, la aspiracién de la
médula ésea {medulograma), la eleciro-
fForesis, la dosificacién del hierro y del
tobre en ¢l suero, las aglutininas en frio
v loz aglutininas calentadas, el tests de
Schilling y el de Schum, la absorcidn
tlz2 cromo o hierro radiactivo por los
hematies, la desnaturalizacidn alcalina
de la hemoglobina, la fragilidad mees-
nica de los erilrocitos y una serie de
otroz procedimientos,

R C P
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La mayoria de los casos de anemia no
requieren mas de unos pocos tests, los
cuales logicamente eplicados, conduei-
vian a, o confirmarin un diagnéstico
correcto, El cnadro gque presentamos,
original del Dr. Wolf Zuelzer, que cree-
mos de la mayor utilidad para repre-
sentar los pasos légicos paca el diagnds-
tico en forma grifica, el cual, aunque pa-
rece mis complicado de lo que realmen-
te es, permitird con un poco de pacien-
vin, lograri per medio de simple dico-
tomia determinar las posibilidadés en
casi todos loa pasos.

El diagrama de Zuelzer se hasa en el
hecho de ‘que en iiltime término toda
anemia resulta de una alteracién del
cquilibrie norinal que es el siguiente:

Produccién  pérdida de hematies y
Destruccion e hemoglobina,

Si disminuye la producecién o aumenia
la destruceién, se aumentardn laz pér-
didas, aunque a veces los dos factores
s¢ combinan en la prictica, pero es po-
sible usualmente determinar el proceso
csencial y elasificar la anemia segiin se
trate de disminucién en la produccidn
o de aumento en la destruccién. Hay
que distinguir ademds entre la produc-
vidn o e] defecto en la produccidn tanto
de los hematjes como de la hemoglobina
separadamente, porque cuando la sin-
teziz de la hemoglobina esté retardada
ya sea per falta de hierro o por otras
ruzones, habrin entonces tuna microci-
tosis e hipocromasia.

Anemias noFmocrémicas y
rormociticas
Aplicando a nuestro caso el esquema

de Zuelzer y sabiendo por los datos
marfolégicos v hematimétricos que =¢

trata de una anemia normocrémica ¥
wormoeitica, tendremos que el comdn
denominador estard representade por
¢l conteo de reticulocitos, elemento fi-
cil de identificar en cualquier laborato-
rio: el ntmero de reticulocitos indicard
la extensidon de la actividad regencrori-
va de la médula dsea, ya que siendo la
gnemia ¢n =i om estimulo para el au-
mento de la regeneracién y si la médu-
la responde adecuadamente, habri re-
tienlosis periférica. La falta de reticulo-
citosis cuando se trata de una anemio
permite clasificar la condicién, de un
modo general, como una insuficiencia
de la médula ézea, debido a una baja
produccién de hematies por una causa
u otra. La reticulocitosis, por el contra-
rio, indica de modo general que la mé-
dula dsea estd respondiendo a un asti-
mule ¥ per lo tanto que la causa de la
anemia no e: por inadecuada funcién
medular, sino ya por pérdida sanguinea
{hemorragia a otras causas) o por du-
mento patolégico de la destruecidn sam-
guinea.

Por lo tanto, ¢l conteo de reticulocitos
en este segundo paso resultard decisivo
para determinar las signientes fases del
diagndstice, dependiendo de si se trata
de una anemia por baja produecién o
de nn proceso hemelitico.

Anemia hemolitica

Las anemias hemoliticas pueden divi-
dirse a su vez en anemias hemoliil .«
inmunes y todas las dewds, cowr ~n!’
das aqui las combinaciomes casionales
¥ las complicacioncs n.utuas, vsando pa-
ra separar ambos cripos los métodos
serolégicos adecuad: ., cspecialmente el
test de Coombs, Un te© de Coombs po-

R. C. P,
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sitivo establece el diagnéstico de enfer-
medad hemolitica del recién nacido,
siendo el test gemcralmente suficiente
para hacer el diagndstico de anemia he-
molitica adquirida en nifics de primera
y segunda infancia (el enal es un diag-
néstico incompleto hasta tanto no se ha-
ga uma investigacién exhaustiva para

despistar casos ocultos tales como los

linfomas). En raros casos un test de
Coombs directo positive en niiios que
han recibide varias transfusiones indi-
can que se ha ntilizado sangre incompa-
tible.

En caso de una prueha de Coombs ne-
gativa tenemos qus la investigacién de
un proceso hemolitice adguiere un nue-
vo aspecte. Tenemos ahora que determi-
nar si se trata de un déficit congénito
de los hematies o no. Las anomalias de
forma de los hematies observados en las
preparaciones hiimedas o secas son en
efecto de gran utilidad en esta fase del
diagnéstico, La prueba de la frogilided
de los hematies resulta entonces olra
prucha de dicotomia: la fragilidad au-
mentada indica generalmente una esfe-
rocitosis congénita, y si es posible debe
apovarse este diagndstico con el estudio
de los padres y otros miembros de Ia
familia.

5i la fragilidad resulta normal o dis-
minuida deberemos considerar otras
anomalias en cuanto a forma y otras al-
teraciones hereditarias del eritrocito.
En este momento son elementos decisi-
vos para el diagnéstico las preparacio-
nes para observar sickle cells o ¢l mé-
todo de la electroforesis de la hemoglo-
bina. Una preparacién positiva de sic-
kle cells y un patrén electroforético que
demmestre el predominio de la hemo-
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globina 5, indican que s¢ trala en esie
caso de una enfermedad por sickle cell
en algunas de sus variantes, Las hemo-
globinas C, D, E, G y la serie de combi-
naciones e intercambios recientemente
descubiertas requieren un andlisis elee-
troforético, siendo el diagnéstico de una
anemia hemolitica oseura incompleto en
estos momento sin los correspondientes
estudios de electroforesis.

Cuande todos estos procedimientos
hayan fracasado para descubrir la ver-
dadera naturaleza de una anemia hemo-
litica, nos quedaremos con ¢l poco sa-
tisfactorio residuo que comprende va-
rios defectos congénitos no aparentes en
laz anomalias morfolégicas y quimicas
que actualmente podemos determinar,
condiciones téxicas adquiridas, infeceio-
sas o metabdlicas, ¥ ese vago grupo de-
nominade genéricamente “hiper-esple-
nismo™. Los antecedentes, los datos del
examen fisico y el juicio clinico pueden
decidir ¢] diagndstico correcto en esta
situacién, pero frecuentemente se ne-
cesita la aynda del especialista en la
materia y atin asi bastante a menudo ne
logramos avanzar nada, aungue afortu-
nadamente este grupo de dificil diag-
néstico se va reduciendo mis cada dia,

Establecido ya en nuestro ¢aso ¢l
diagnéstico positive de esferocitosis
constitucional ¢ hereditaria mediante la
aplicacién del esquema de Zuelzer, ha-
gamos un breve estudio de conjunto de
la afeccién segin los conocimientes ac-
tuales,

En ¢l sentido clisico, esta enfermedad
no suele revelarse sino en el curso de la
segunda infancia, de la adolescencia o
hasta después de la adolescencia sola-
mieite, pero, sin embargo, la literatura

?



permite conocer varias observaciones
auténticas en que ¢l diagnéstico ha po-
dido hacerse muy precozmente. Tiles-
ten '=', en 1922, gugeria ya que una en-
fermedad hemolitica congénita y fami-
liar podia manifestarse por un ictero
neonatal. Bernard '®, estudiando un
grupo familiar de 13 hermanos, encuen-
ira, en 2 casos, un ictero neonatal a evo-
lucién prolongada. Newns ', entre 12
casos de esferocitosis constitecional, ob-
serva 6 veces un ictero neonatal. Y con
ocasién de varios casos personales, Le-
long '*! y otros se dan al estudio de re-
visidn de estas manifestaciones precoces
de la enfermedad.

Estudio clinico—La afcecidn s¢ re-
vela en el nifio mayorcito por un cuadro
de anemis. El nifio, enyo desarrollo
cs mediocre, estd palido y el examen po-
ne ficilmente ¢n evidencia una espleno-
megalia moderada.

A veces se asocian anomalias del es-
queleto: ¢l crinee en forma de torre
{turricefalia). Otras anomaliss pueden
hallarse, aunque més raramente, tales
como exoftalmos, epicantuz, malforma-
ciones del paladar, polidactilia, braqui-
dactilia. E] examen radiolégico del cra-
neo puede ya mostrar un engrosamicnto
de la béveda, delimitado sobre todo en

¢l frontal y en los parictales, con una ¢s-
triacién en pelos de brocha.

El estudio hematolégico revela una
anemia moderada entre 3 ¥ 4 millones,
estrictamente normocrémica, sin anoma-
lias lemcocitarias ni plaquetarias. Los
reticulocito: estin aumentados: cifras
comprendidas entre 5 y 20 por ciento
son frecuentes, pero pueden pasar del
50 por ciento en el curso de las crisiz de
desglobulizacién. Se puede observar un
cierto grado de policromatofilia y de
normoblastos ¥ microblastos ocaszionales,

8

Este estudio va a revelar sobre todo las
anomalias de los hematies, pero a condi-
cién de que el examen se haga sobre los
propios glébulos del enfermo, es decic
a distancia de las transfusiones; el dia-
metro medio de los hematics se halla
reducido; entre 5, 4 y 7 micras, con una
mayoria de elementos cuyo didmetro se
halla en la vecindad de las 6, 5 micras.
Algunos pueden descender hasta 4 mi-
cras. Estos microcitos son de forma re-
dondeada: la microesferocitosis es un
signo capital de¢ la enfermedad. El es-
pesor del hematie estd aumentado (2,2
a 34 micras en lugar de 2, cifra hallada
para los hematies normales). El grado
de la eslerocitosis varia de un caso a
otro. Segundo dalo caracteristico: la
fragilidad de los hematies en las solu-
ciones hipotdnicas estd aumentada: la
hemolisiz es ya visible en soluciones re-
lativamente poco hipoténicas (5 a 7
gr. por litro, a veces hasta por encima de
8 gr. por litro), v puede ser completa
hasta el punto en que normalmente co-
mienza (4, 5-4, 8), pero es la cifra de la
hemolisis inicial la més importante a
considerar. La sutohemoelisis de ln san-
gre incubada a 37° se halla muy exage-
rada. El test de Coombs es negativo.

La hilirrubinemia indirecta esta ele-
vada, asi como el hierre de] suero.

El mielograma revela ana hiperplasia
eritoblastica (25 a 609%).

Encuesta familiar—Este cuadro cli-
nizo ¥ hematolégico debe hacer evocar
la enfermedad de Minkowski-Chauffard
y debe conducir a una indagacion fami-
lisr completa, ¥ como que la tara se

{ransmite con caricter dominante, sera
necezario examinar por lo menos a los

R. C. P
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padres ¥ hermanos del nifio afecto: el
interrogatorio busea la nocién de epizo-
dios anémicos o ictéricos, de litiasis ve-
sicular. El examen clinico despitari una
esplenomegalia inadvertida. Se hard fi-
nalmente un examen hematolégico com-

prendiendo: nmimers de hematies, his-
queda de microesferocitos en la exten-
sién de sangre, conteo de retieulocilos,
estudio de la resistencia globular y po-
dri descubrirse asi la tara en nno de Jos
padres ¥ & menudo en uno de los cola-
terales. Esta encuesta puede ser, sin em-
bargo, negativa: la tara poco manifiesta
en los padres pasa inadvertida, sparte
de que una mutacién puede hacerla
Aparecer.

En ¢l recién nacido puede ser muy di-
ficil de diagnosticar, ya que en este pe-
riodo de la vida la afeccién toma el as-
pecto de un ictero, lo mds a« menudo
muy precoz, ocurriendo durante las pri-
meras 24 horas de la vida, dezde la duo-
décima hora a weeces, manifestindoze
mis raramente alrededor de] 2% o 3er.
dia. Por regla es un ictero intenzo, muy
diferente del llamado fctero fisioldgico
del recién nacido a término, siendo a
veces de intensidad tal que puede im-
ponerse una exsanguine transfusién, atin
enando se haya eliminado el dingndsti-
co de incompatibilidad materno-fetal
que es el planteamiento inmediato mais
légico en estos casos. En los casos mis
raros en que ¢l ictero es discreto, répi-
damente regresivo, no se piensa en el
proceso de que nos ocupamos mds que
en ¢l caso de conocerse la tara familiar.
Al examen fisico aparece que el hizado
¥ €l bazo estdn normales, haciéndose ma-
nifiesta la esplenomegalia al cabo de al-
gin tiempo: varias semanas o mescs.
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Ante cste cuadre de ictero neonatal
rezulta necesaria una doble encuesta:
genética y hematoldzica.

La encuesta genética es de importan-
cia considerable en el recién nacido, ¥
debe zer realizada con el mayor cuida-
de: el diagndstico no llegd a hacerse en
un easo de Lelongo sino despuéds del des-
cubrimiento de la tara en dos primos
lejanos del paciente, pero esta encues-
tz familiar puede ser negativa segiin ya
hemos visto mieniras, por el contrarie,
el hecho de haber antecedentes auténti-
cos de enfermedad hemolitica constitu-
cional no impone ohlizatoriamente su
dizgndstico en el recién nacido iectérico.

La encuesta hematoldgica debe ser
asimismo realizada minuciosamente: la
hilircrubinemin indirecta elevada prue-
ba solamente la hemolizia. La anemia
puede faltar inicialmente, en razén de
la hiperactividad medular compensado-
ra, hallando esta su traduccidén en una
cifra elevada de eritroblastos medula-
res ¥ en una eritroblastemin y wna re-
ticulocitemia altas. Es necesario apo-
yarée en la investigacién de las anoma-
lias morfolégicas denunecindoras, la dis-
minueién de la resistencia globular, aun-
que todos estos elementos pueden faltar.

Este diagndstico es, pues, dificil de es-
tablecer siendo necesario proceder por
climinacién, excluyendo Fformalmente
todas laz eansas habitnales de ictericia
neonatal. Se discutird ante todo la po-
sibilidad de una iso-inmunizacién por
Rh: si el estudio de los sropos sangmi-
neos de la madre y del nifio no permite
exclnirla, la negatividad de la prueba
de Coombhs la elimina. La incompatibi-
lidad de grupo ABO e: mis mas dificil
de descartar: afecta especialmente al
primer vistago, manifestindose por un
ictero a veces tardio (20.-3er. dia), acom
pafiade de una esfergcitosis y de una
resistencin globular disminuida, Podra
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utilizarse la pruecba de las conglutininas
de Munk-Andersen, A veces una anemia
con eritroblastosiz es debida a hemorra-
gias por enfermedad hemorrdgica del
recién nacido. En fin, a veces, en un pre-
mature, una anemia hemelitica con
cuerpos de Heinz puede ser desencade-
nada por la administracién de vitamina
K sintética.

La evolucidn a largo plazo es waria-
ble: en la mayoria de los casos es poco
ostensible, la anemia persiste moderada,
el hazo es sensiblemente normal, el des-
arrollo del nifio satisfactorio, aunque al-
gunos casos evolucionan de modo seve-
ro: la anemia es grave, reproduciéndose
ripidamente después de las transfasio-
nes. Suele complicarse con la ocurrencia
de crisis frecuentes de desglobulizacidn,
traducidas por fiebre, lasitud extrema,
disnea y taquicardia; a veces por vio-
lentos dolores abdominales con vémitos
y anorexia. Méis que una exageracifn
de la hemolisis, estas crisiz serian de-
bidas a una eritroblastosis aguda. A ve-
ces puede ocurrir que las crisis sobre-
vengan simultincamente en varios miem
bros de la fratria afectada. En fin, la
enfermedad repercute entonces grave-
mente sobre el desarrolle pondo-estatn-
ral.

La esplecnectomia es el tratamiento
de eleccién y eficaz de esta condiciém,
pero tiene grandes inconvenientes cnan-
do se trata de un lactante, no tanto por
el riesgo quirirgico o el peligro de una
hiperplaquetosis post-operatoria sino
por posibilidad frecuente de episodios
infecciosos graves después de la inter-
vencién. En cambio, la intervencién re-
sulta formal en el nifio mayor, cuando
el diagndstico estia perfectamente esta-
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blecido, con el fin de evitar las crisis
de desglobulizacién y su repercusién so-
bre el desarrollo del paciente; es decir
que se evitard la misma solo antes de
los 4 afios de edad, de ser posible, no
indicdndose en el lactante mds que en
caso de urgencia ante una forma grave,
con crisis de desglobulizacién frecuen-
tes, sobre todo si mo es posible wmante-
ner una vigilancia estricta del nifio, co-
mo en ¢l cazo de gue éste se halle lejos
de un centro hospitalario donde se le
puedan practicar las transfusiones ne-
cesarias, ¥ en el caso de practicarse la
esplenectomia se aconseja la utilizacién
de antibidticos en todo proceso infec-
cioso que presente el paciente durante
los dos afios posteriores a la intervencion,
alin cuando aquel fuese benigno.

Las transfusiones son indispensables
#i la anemia es intensa, pero no es acon-
sejable prodigarlas muy frecuente-
mente,

La exsanguinotransfusién puede estar
indicada en las formas neonatales, ante
la posibilidad de que se establezea un
ictero muclear. Sus indicaciones, como
en el caso de la insoimunizacién por Rh,
descansan en la determinacién de la ta-
sa de bilirrubinemia, siendo la cifra de
alarma Ja de 180 miligr. por litro, a pre-
dominio indirecto. Después del 4o. dia
en el recién nacido de peso normal o al
Go. dia en el premature, las indicacio-
nes zon mis discutibles.

A nwestro enfermo se le practica, pues,
la esplencctomia en mayo 13 de 1957,
por ¢l cirnjano del Hospital en esa épo-
ca, Dr. Rogelio Barata, con resultado
satisfactorio hasta el presente en que
lo hemos visto en la consulta externa
del Hospital.
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La curva del recuento eritrocitario du-
rante los dias subsignientes a la inter-
vencion la representamos graficamente
u continuacién:
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Resumen:

Presentamos cste caze, primere en
nuestra literatura, pedidtrica, de un ni-
fio de 10 afios de edad afecto de un pro-
ceso de anemia esferocitica, al cnal se
le practicé esplenectomia, enconirindo-
se en perfecto estado de salud después
de 5 afios de intervenide.

Summary

We report the case of a ten years old
boy showing the clinical picture of con-
genita] hemolitie jaundice, splenectomi-
zed five years ago with satisfactory
follow-up.
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