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Elapas hi'stém'cas

Hayem (1898) y mas tarde Widal (1907) sefialaron que, al
paso que la forma congénita cliasica de anemia hemolitica de Min-
kowski y Chauffard a menudo causaba pocos sintomas, otro tipo
que ellos clasificaron como adquirido, con frecuencia' se asocia-
ba con anemia severa y acentuada incapacidad. Incluyeron alli ca-
s0s de excesiva destruccién de sangre asociada a diversas infec-
ciones 6 intoxicaciones lo mismo que casos de etiologia descono-
cida. Chauffard fué capaz de demostrar autohemolisinas en el sue-
ro de unos pocos casos de anemia hemolitica aguda adquirida y
se refirié a ellos como “ictericias hemolisinicas”. Sin embargo por
muchos afios existié la duda de que hubiera un verdadero tipo de
anemia hemolitica adquirida y muy poco fué tenida en cuenta
la posibilidad de que pudiera jugar papel en estos casos una reac-
cién inmunolégica.

La existencia de anemia hemolitica adquirida en contraste con
la forma congénita fué claramente establecida por Dameshek y
Schwartz quienes demostraron hemolisinas anormales en pacien-
tes que sufrian de anemia hemolitica aguda y demostraron que
durante el curso de estas anemias podia desarrollarse esferoci-
tosis y aumento de la fragilidad osmética.

El subsiguiente desarrollo en los conocimientos de este cam-
po se debié a la aplicacién de técnicas serologicas y particular-
mente al descubrimiento de que eritrocitos sensibilizados por an-
ticuerpos incompletos podian ser reconocidos mediante el uso de
suero antiglobulinico preparado inmunizando conejos con protei-
nas de suero humano (prueba de Coombs). Esta prueba ha re-
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sultado ser de valor Gnico en el estudio de las anemias hemoliti-
cas adquiridas.

Finalmente, el otro progreso en el terreno de las anemias he-
moliticas se debié al reconocimiento de las caracteristicas espe-
ciales de la hemoglobina de los hematies falciformes y de la im-
portancia de las anormalidades moleculares de la hemoglobina
como causa de enfermedad. Estos avances condujeron al descu-
brimiento de una variedad de hemoglobinas anormales, cada una
de las cuales pone su sello especial en los hematies que la contie-
nen, al mismo tiempo que abrieron la puerta para una mejor com-
prension de la naturaleza de ciertos defectos intracorpuscularas
tales como los que ocurren en la esferocitosis hereditaria.

Definicién de anemias hemoliticas: Condiciones de muy diver-
sa causa y severidad pero que tienen en comun una excesiva des-
trueceién de sangre como su principal manifestacion.

Sintomatologia General—Pueden ser agudas, subagudas 6
crénicas, el curso de estas tltimas pudiendo ser interrumpido por
fases de mas rapida destrucciéon de hematies. En las formas agu-
das —que en ocasiones pueden ser fulminantes— los sintomas su-
gieren enfermedad febril aguda: Cefalalgia, malestar general,
dolor de espalda y extremidades, niusea, vémito, diarrea, dolor
abdominal; puede sobrevenir shock cuyo mecanismo no es claro
vy en tales casos es frecuente la oliguria que puede llegar hasta
la anuria completa. Es frecuente la aparicion de ictericia.

Signos fisicos: A més de la palidez se encuentra esplenome-
galia y en ocasiones hay hepatomegalia. Los otros signos espe-
ciales de las diversas formas serian estudiados en los respectivos
capitulos. ‘

Hematologia: Fendémeno caracteristico es la aparicién de pro-
ductos de descomposicién de la sangre y la naturaleza de ellos
depende -de la velocidad con que se verifique la destruceién: Si
ella es rapida se encuentra hemoglobina libre en el plasma y -en
la orina; igualmente puede aparecer hemosiderina en la orina.
Si la destruccion es menos rapida se encuentra solamente aumen-
to de la bilirrubina en la sangre y del urobilinégeno en la materia
fecal y en la orina. La bilirrubina es del tipo que da la reaccién
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de Van den Bergh indirecta. El grado de la anemia depende de
la severidad del proceso hemolitico y del ritmo de regeneracion;
si este es capaz de aumentar en proporciéon tal que a pesar de la
destruccion de hematies su ntimero no se altere se estd en pre-
sencia de una enfermedad hemolitica “compensada”.

Signos hematicos de regeneracion: Aumento de los reticulo-
citos, presencia de normoblastos, desviacion del hemograma a la
izquierda.

Siendo las células maduras méas grandes que las inmaduras
cuando aquellas son muy numerosas la anemia tiende a ser ma-
crocitica.

Otro fenémeno hematolégico especial de las anemias hemoli-
ticas es la presencia de hematies redondeados 6 esferocitos y aun-
que este fenémeno es tipico de la Anemia Hemolitica Congénita
ocasionalmente puede observarse en la Anemia Hemolitica Ad-
quirida.

Clasificacion: Se distinguen dos grupos segun que el des-
orden se atribuya a defectuosa produccién de hematies en la me-
dula Osea, el defecto siendo entonces ‘“‘intracorpuscular”, 6 que
sea debido a la acciéon de agentes externos sobre hematies norma-
les, el defecto siendo entonces ‘“‘extracorpuscular”. En lineas ge-
nerales el primer grupo es familiar y hereditario y el segundo es
adquirido. .

1 — DEFECTOS INTRACORPUSCULARES

A — Esferocitosis hereditaria (Ictericia hemolitica congénita).

B.—.Leptocitosis hereditaria (Anemia de Cooley - Talasemia).

C — Hemoglobinopatias.

1 — Anemia de células falciformes.
2 — Otras hemoglobinopatias.

2 — DEFECTOS EXTRACORPUSCULARES

A — Agentes infecciosos.

B — Agentes quimicos y fisicos.

C — Venenos animales y vegetales.

D — Isoaglutininas.

E — Hemoglobinuria paroxistica.

F — Anemias hemoliticas sintomaticas.

G — Anemia hemolitica adquirida idiopatica.

1 — ANEMIAS HEMOLITICAS EXTRACORPUSCULARES
1) Agentes Infecciosos: Protozoario, bartonella, virus de la

neumonia atipica y de la Mononucleosis Infecciosa, Clostridium
Welchii, Vibrién colérico.
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2) Agentes Quimicos:

a) Los que dependen de la magnitud de la dosis: Fenilhidra-
zina, naftaleno, trinitrotolueno, benzeno, acetanilida, fenacetina,
saponina, lecitina, plomo, plata coloidal, agua.

b) Los que depende de hipersensibilidad: Sulfonamidas, qui-
nina, pamaquina, primaquina, acido p-aminosalicilico, criogenina,
neoarsfenamina, benzedrina, mesantoina.

3) Isoaglutininas:
a) Transfusiones con sangre incompatible.

b) Enfermedad hemolitica del recién nacido incompatibilidad
al Rh).

4) Hemoglobinuria Paroxistica: Enfermedad rara caracteri-
zada por repentinos ataques de calofrio y fiebre acompaifiados de
aparicién de hemoglobina en la orina. Hay dos factores etiol6gicos:
Exposicién al frio y Sifilis. Poco despues de la exposicién al frio
aparece dolor en los musculos abdominales seguido de severo es-
calofrio, fiebre y emisién de orina color vino oporto. Puede haber
anemia hemolitica seguida de rapida regeneracion. Hay transito-
ria leucopenia. La hemolisis es debida a la presencia de una auto-
hemolisina presente en la sangre de algunos pacientes sifiliticos
la que se une a los hematies en presencia de complemento pero,
cosa xtrafia, inicamente a bajas temperaturas.

5) Anemia Hemolitica Sintomdtica: Anemia Hemolitica pue-
de encontrarse asociada a enfermedades diferentes de las infec-
ciosas ya mencionadas y es, en ocasiones, la primera manifesta-
cion de tales enfermedades.

Las condiciones en que se ha observado una definida A. H.
pueden ser agrupadas en tres categorias: (1) Desérdenes hemo-
poiéticos: Leucemias, 3-¢ Hodgkin ¢ (2) Enfermedades del cola-
geno ° especialmente Lupus Eritematoso #-%- (3) Miscelanea:
Tumores del ovario 7, carcinoma del pancreas y del estéomago 8,
cirrosis hepatica °. '

Mecanismo: Autoinmunidad 12, es decir que se forman anti-
cuerpos que son nocivos para los propios hematies del paciente.
Los ‘métodos de esta autoinmunizacién son oscuros pero podria
postularse que algunos hematies sufren una suficiente alteracién
como para hacerse antigénicos. Esta alteracién podria ocurrir
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cuando las células son expuestas a infecciones, a sustancias qui-
micas, a tumores, a leucemias. Las células asi alteradas no serian
reconocidas por los tejidos productores de anticierpos con el re-
sultado de que una proteina especifica (anticuerpo) seria fabri-
cada contra ellos 2. Siendo este anticuerpo una globulina adheri-
da a la superficie de los hematies reaccionari con el suero anti-
globulinico produciéndose la aglutinacion de estos (test de
Coombs).

Al tratar satisfactoriamente la enfermedad asociada desapa-
rece la anemia hemolitica.

6) Anemia Hemolitica Idiopdtica 10-1-1 Denominase asi cuan-
do no se encuentra ninguna causa ni se reconoce ninguna enfer-
medad asociada. Su curso puede ser severo y fulminante 6 puede
ser insidioso. .

Variedades: Estas se hallan asociadas a diferencias en el ti-
po de anticuerpos que se encuentran: (1) Anticuerpos calientes
en la mayoria (2) Anticuerpos frios en la minoria.

Anticuerpos calientes Reaccionan bien a 37 grados. General-
mente son anticuerpos incompletos 6 sea que sensibilizan los he-
maties el suero antiglobulinico pero no producen aglutinacién en’
medio salino.

Anticuerpos frios: Son potenciados a temperaturas por deba-
jo de 37. Pueden obrar ya como anticuerpos completos ya como
incompletos.

Todos estos anticuerpos pueden ser descubiertos por la prue-
ba de Coombs. Pueden encontrarse en estos pacientes otras ma-
nifestaciones de anormal formacion de proteinas por ej. presen-
cia de anticuerpos contra antigenos lipoidicos que dan falsas po-
sitividades del Wassermann y el Khan.

II — ESFEROCITOSIS HEREDITARIA ' - 13
(anemia hemolitica congénita)

Es una enfermedad hereditaria cronica debida a un defecto
congénito que conduce a la formacion de hematies esferoidales
que son fragiles y se rompen en la sangre 6 son destruidos en el
bazo.
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Anatomia patolégica.—Bazo muy grande y congestionado. Si
la anemia es intensa hay acentuada hiperplasia de la medula ésea.
La hiperconcentracién de la bilirrubina en la bilis favorece la
formacién de calculos biliares.

Sintomatologia.—Los sintomas varian mucho tanto en lo re-
ferente al periodo de comienzo como a la severidad. Hacen su apa-
ricion con mas frecuencia en la nifiez y la adolecencia, edades en
que la enfermedad es mas severa. Pueden a veces ser tan ligeros
que pasen desapercibidos 6 se olviden.

Gneralmente la esplenomegalia y el malestar abdominal por
ella ocasionado son los sintomas que llevan a consultar el médico.
La ictericia es poco intensa en la mayoria de los casos y no va
acompafiada de coluria. Las deposiciones son pleiocrémicas. El
urobilinégeno estd muy aumentado. En algunos casos se presen-
tan anomalias esqueléticas tales como crianeo en torre y polidac-
tilismo. Puede que no todos los sintomas principales estén pre-
sentes en el momento del examen y entonces el diagnéstico co-
rrecto no podra hacerse hasta que no se investigue si otros fami-
liares presentan signos de la enfermedad o hasta despues de un
largo periodo de observacion.

De vez en cuando se presentan episodios hemoliticos duran-
te los cuales la anemia y la ictericia se acentlian y se acompafian
de fiebre, vomito, y dolor abdominal. Otras veces estos ataques
son mas agudos y se acostumbra denominarlos crisis hemoliticas
porque se pensaba que eran debidos a un repentino incremento
en la destrucciéon sanguinea; pero ocurre que durante estas cri-
sis desaparecen los reticulocitos, hay leucopenia, trombocitope-
nia, aplasia medular, normalizacion de las cifras de bilirrubina y
urobilina. Todo esto sugiere no solo inhibicién medular sino cesa-
cion de la destruccién de sangre. Se dice que este estado aplastico
agudo seria una reaccién alérgica o toxica ya que varias veces se
ha observado que los distintos miembros de una familia con E.
H. hacen tal erisis al mismo tiempo, sugiriendo un factor desexn-
cadenante comin probablemente infeccioso.

Laboratorio: Los hematies oscilan entre 3 y 4 millones y la
reticulocitosis entre 15 y 30% pero durante las crisis aquellos
pueden caer a 1 millén. Fragilidad globular aumentada o sea que
la hemolisis comienza con una concentracién salina de 0.72 a 0.51
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(normal 0.46). El indice ictérico oscila entre 15 y 20 unidades
pero durante los episodios hemoliticos puede ser muy alto. La
reaccién de Van den Bergh es del tipo indirecto.

No hay correlacién entre grado de anemia y fragilidad de
los eritrocitos. En ocasiones esta fragilidad no puede demostrar-
se sino despues de incubar los hematies por 24 horas.

La prueba de Coombs es negativa *. Algunos reportes dz
pruebas positivas podrian explicarse por desarrollo de anticuer-
pos sobrepuesto a la enfermedad congénita original 3,

Patogenia: La anormalidad fundamental es un rasgo hereda-
do que hace que sean producidos glébulos rojos de grosor aumen-
tado aproximandose a la forma esférica. Estos glébulos se hemo-
lisan facilmente y ademés son atrapados en mayor niimero por la
pulpa esplénica. Se ha observado por otra parte que estos glo-
bulos al salir del bazo son todavia mas fragiles.

El éxito de la esplenectomia se debe al hecho de que se su-
prime el sitio de mayor destruccion-de hematies pero estos con-
tinGan siendo producidos en forma anormal.

Pronéstico: Es bueno en cuanto a la vida pero tanto mas se-
rio cuanto mas temprana haya sido la aparicién de los sintomas.
Puede sobrevenir la muerte durante una de las crisis.

Tratamiento: Esplenectomia. Transfusiones (recordar que
Jas reacciones postransfusionales son comunes).

ITI — SINDROMES POR HEMOGLOBINAS ANORMALES

Principios Generales 1%-17— En las hemoglobinas de las di-
ferentes especies la mitad globinica varia en tanto que la frac-
cién heme es la misma.

Dentro de una determinada especie las variantes mejor co-
nocidas eran las llamadas hemoglobina adulta (A) y hemoglobi-
na fetal (F).

Recientemente se descubrié que la diferencia entre los hema-
ties de la anemia drepanocitica y los hematies normales residia
en que en aquellos existia una clase anormal de hemoglobina la
cual, cuando se desoxigenaba, tenia la propiedad de formar lar-
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gos bastones que deformaban los globulos rojos. Esta se deno-
min6é hemoglobina S (del inglés Sickle Cell anemia).

A méas de las anteriores se han descubierto las hemoglobi-
nas C, D, E, G, He L

La anemia drepanocitica y las otras condiciones asociadas
con la presencia de hemoglobinas anormales son la consecuencia
de la herencia de un rasgo genético que, cuando es heterozigético
tiene muy pocas manifestaciones clinicas pero que cuando es ho-
mozigético ocasiona enfermedades cuya principal manifestacion
es una acentuada destruccion de hematies.

ANEMIA DREPANOCITICO (o de Células falciformes en
forma de hoz). Es una enfermedad que ocurre casi exclusivamen-
te en la raza negra y estd caracterizada porque los hematies to-
man una forma de media luna. Aproximadamente el 7% de los
negros tienen estas células anormales (rasgo falciforme) por he-
rencia heterozigética; de estos solamente 1 entre 40 desarrollan
la anemia (Anemia Falciforme 6 drepanocitica) por herencia ho-
mozigética.

Sintomatologia: La anemia generalmente es severa. Muchos
pacientes son moderadamente ictéricos. Episodios de dolor abdo-
minal severo y vémito pueden simular un cuadro de abdomen
agudo. Pueden aparecer artralgias acompafiadas de fiebre. Son
comunes las ulceraciones croénicas en las extremidades inferio-
res. Sintomas neurolégicos tales como hemiplegia y paralisis de
los nervios craneales pueden ocurrir como resultado de trombo-
sis en los capilares debidas a las células deformadas.

El desarrollo general es deficiente y son frecuentes las ano-
malias esqueléticas: Craneo en torre, engrosamiento cortical de
los huesos largos, neoformaciones 6seas dentro del canal medu-
lar, acortamiento de las extremidades. Esplenomegalia palpable
se presenta solo en una pequefia proporeién de casos. El corazén
frecuentemente estd agrandado y hay prominencia del cono de ia
pulmonar. No son raros los soplos cardiacos.

Laboratorio: En los frotis coloreados la mayoria de las cé-
lulas son redondas u ovales pero de tamafio muy variado. Es fre-
cuente la policromatofilia, el punteado baséfilo, la presencia de
normoblastos y el aumento de reticulocitos. El fenémeno carac-
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teristico es la deformacion de los hematies en medialuna cuando
una gota de sangre se sella entre lamina y laminilla; esta defor-
macién llega a su maximo de 2 a 6 horas después de tomada la
sangre.

Es frecuente la leucocitosis y la trombocitosis.

La eritrosedimentacion no esti acelerada aunque el grado de
anemia sea severo, La resistencia globular a las soluciones hipo-
ténicas ‘estd aumentada pero la resistencia al trauma mecanico
estd disminuida.

En individuos que solamente tengan el rasgo falciforme las
preparaciones selladas muestran cambios similares pero que ocu-
rren mas lentamenté y en menos cantidad.

Diagnéstico: Puede confundirse con Enfermedad abdominal,
Fiebre reumitica, Osteomielitis 6 cualquier desorden neurolégico.
La deformacién falciforme de por si no es suficiente para hacer
el diagnéstico de Anemia drepanocitica pues ella solamente indica
la presencia del “rasgo”. La esplenomegalia no es comin en esta
clase de anemia; por tanto el descubrimiento de un bazo grande
debe sugerir otros diagnodsticos tales como Anemia drepanocitica
unida a Enfermedad por Hemoglobina C 6 Anemia drepanocitica

unida a Talasemia.

Tratamiento: Unicamente es posible el paliativo. Las transfu-
siones solo tienen un efecto pasajero. La esplenectomia no tiene
influencia sobre la destrucciéon de hematies pero puede producir
alivio sintomético en caso de grande esplenomegalia. La terapia
hormonal no tiene accion.

Complicaciones y Prondstico: Es enfermedad seria. Su ter-
minacién casi siempre es fatal. La muerte generalmente ocurre
por infeccidon intercurrente (especialmente TBC), por insuficien-
cia cardiaca, 6 como resultado de trombosis 6 hemorragia. Tam-.
bién puede sobrevenir la muerte como consecuencia de una de las
crisis abdominales.

Que individuos con el “rasgo falciforme” Gnicamente puedan
desarrollar sintomas como resultado de esa anomalia ha sido asun-
to muy debatido. En términos generales puede ser admitido que
en circunstancias especiales que produzcan anoxia severa aparez-
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can algunas manifestaclones como resultado de la deformacién
falciforme. Esto ha sido sugerido por los reportes de casos de in-
farto esplénico masivo durante vuelo elevado de personas que
tenian el rasgo falciforme. (18) Hay que hacer notar sin embar-
go que una cuarta parte de los individuos que desarrollaron estos
infartos tenian al mismo tiempo enfermedad hemoglobinica C.
Hematurias recurrentes han sido también reportadas en algunos
pacientes que parecian tener Unicamente el rasgo falciforme.

’

Puede inducir a error el hecho de que personas con este ras-
go sean capaces de desarrollar otras clases de anemia: Carencia
de hierro, leucemias etc.

RAZGO HEMOGLOBINICO C 'i-120.2v ___ T,08 individuos
que presentan esta condicién no manifiestan ningGn sintoma; se
reconoce porque la sangre presenta muchos hematies de circulos
coneéntricos (target cells). No hay anemia ni evidencia de acen-
tuada destruccién de sangre.

ENFERMEDAD C HOMOZIGOTICA -2.23.2¢ __ Se han re-
portado 31 casos todos en negros y un caso en un blanco de an-
cestro italiano.

Hallazgos usuales: Moderada anemia normocitica, bilirrubi-
na normal 6 ligeramente aumentada, urobilinégeno aumentado, e
hiperplasia de la medula 6sea; en el frotis de sangre numerosas
células concéntricas. Fragilidad osmética disminuida. Fragilidad
mecanica aumentada. #3. La sintomatologia es minima pues ape-
nas se han reportado artralgias y esplenomegalia la cual existia
en la mayoria de los casos.

ANEMIA DREPANOCITICA UNIDA A ENFERMEDAD
C (Enfermedad SC) '-25. — Es mucho menos severa que la
pura Anemia Drepanocitica, aunque todas las manifestaciones de
ésta con excepcién de los sintomas cardiacos han sido descritos
en la enfermedad SC. pero en forma mas benigna. Los hematies
concéntricos son abundantes. En cambio la deformacion en me-
dia luna no es muy prominente. En contraste con la pura anemia
drepanocitica, esplenomegalia ha sido encontrada en la mayoria
de los casos y es progresiva.
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IV — TALASEMIA
(Anemia de Cooley. Anemia eritroblastica. Leptocitosis)

Se observa casi Unicamente entre los habitantes de la ctien-
ca del Mediterraneo (Espaiia, Grecia, Italia etc.) 6 sus descen-
dientes que habiten otros paises.

Se distinguen dos formas: Talasemia mayor y Talasemia
menor, que corresponden a los estados homozigético y heterozigs-
tico de acuerdo con la teoria de la herencia de esta enfermedad.

Sintomatologia. 2 — Los primeros sintomas aparecen gene-
ralmente en el ler. 6 en el 2° afio de vida siendo la palidez el mas
llamativo. El cuadro completamente desarrollado es caracteristi-
co: Nifio pequefio para su edad pero de cabeza grande, piel pali-
da y de un tono amarillo sucio, malares prominentes, nariz cor-
ta y de raiz deprimida, parpados abotagados, huesos craneales en-
grosados lo que hace sus eminencias mas salientes. Todo ello ha-
ce que se diga que estos pacientes tienen un facies mongoloide.

Bazo muy aumentado de volumen lo mismo que el higado. A
veces hay ligeras adenopatias. Alteraciones 6seas debidas a la in-
tensa hiperplasia de la medula son muy constantes y se aprecian
muy bien a los rayos X: Acentuado engrosamiento del diploe del
craneo con apariciéon de unas estriaciones perpendiculares entre
las dos tablas dando la llamada imagen ‘“en cepillo”. En los hue-
sos largos hay ensanchamiento de la porcién medular, aumento
de la transparencia de esta misma zona y adelgazamiento de la
corteza. En los huesos cortos hay trabeculacion de la medula dan-
do una imagen en mosaico.

Cuadro hemdtico. — La anemia es generalmente acentuada y
de tipo hipocrémico microcitico. Los hematies son de tamafio muy
variable pero lo més llamativo es que contienen muy poco pig-
mento dando la impresién de que estan compuestos de una delga-
da e incolora membrana, la escasa materia colorante existente
unas veces disefiando apenas la periferia y otras formando un
area circular en el centro (target cells). Es caracteristica la pre-
sencia de hematies nucleados (normoblastos) y de leucocitosis,
(que puede llegar a 100.000) con numerosas formas inmaduras
que incluyen mielocitos y mieloblastos. La fragilidad de los hema-
ties tiende a estar mas bien disminuida. El indice ictérico oscila
entre 8 y 30 unidades.
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TALASEMIA MENOR: Es la forma de los adolescentes y
adultos. Casi siempre es asintomAtica pero puede variar en se-
veridad desde la simple presencia de anomalias eritrociticas has-
ta formas en que hay moderada anemia, ictericia y esplenome-
galia. No es raro que la cifra de hematies se encuentre por en-
cima de 5 millones pero la cifra de hemoglobina y el volumen glo-
bular estan por debajo debido a la microcitosis y a al hipocromia.
El hierro sérico estid por encima de lo normal.

Diagnéstico. — El cuadro descrito permite distinguir la ta-
lasemia de la esferocitosis hereditaria y de la anemia drepanoci-
tica. La incidencia racial y familiar ayudan a distinguirla de
otras anemias eritroblisticas de la infancia por ejemplo las aso-
ciadas con enfermedad celiaca y sifilis congénita. Los estudios he-
matoldégicos y roentgenologicos permiten descartar otras enfer-
medades con esplenomegalia tales como leucemia, enf. de Gau-
cher, de Nieman Pick y de Schuler Christian. La talasemia me-
nor se reconoce por la hipocromia, la microcitosis y las anormali-
dades morfolégicas de los hematies (células concéntricas, células
ovales, punteado baséfilo) en gran desproporcién con el hecho de
que su nimero no esta disminuido. Otro hecho importante es que
esta hipocromia es refractaria a la ferroterapia.

Pronéstico. — La forma clasica es fatal en el curso de afios
6 inclusive de meses. Los casos menos severos no son fatales.

Patogenia. - 26 — Defecto genético en la formacién de hema-
ties los cuales tienen una membrana adecuada pero escasa subs-
tancia. Su fragilidad mecénica estd aumentada lo que explica la
destrucecion observada en la Talasemia mayor. El que el hierro sé-
rico esté pqr encima de lo normal hace sospechar que el defecto
esté asociado con una incapacidad en la utilizacién del hierro pa-
ra la sintesis de la hemoglobina. La intima naturaleza del defec-
to es desconocida.

COMBINACIONES DE TALASEMIA CON
. HEMOGLOBINOPATIAS

(a) TALASEMIA - HEMOGLOBINA S. 28 - 31, Hay defor-
macién en medialuna, microcitosis, hipocromia, células concén-
tricas, fragilidad disminuida, crisis abdominales, tlceras en las
piernas. En general las manifestaciones tienden a ser poco seve-
ras y la anemia a ser moderada.
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(b) TALASEMIA - HEMOGLOBINA C. 2 - 3°, Hay micro-
citosis, ligera hipocromia, muchas células concéntricas, fragili-
dad disminuida, ligera anemia, moderada hiperplasia eritroide,
ausencia de mediaslunas y de esplenomegalia. Se han reportado
dos casos de esta condiciéon, ambos en negros.

TRATAMIENTO GENERAL DE LAS
ANEMIAS HEMOLITICAS

(a) Transfusiones. Emplearlas con cautela porque a pesar
de todas las precauciones pueden acentuar la hemolisis. La pre-
sencia de auto-anticuerpos hace dificil*la prueba cruzada.

(b) Esplenectomia. — De gran valor en la esferocitosis he-
reditaria. Igualmente en algunos casos de A. H. adquirida la es-
plenectomia ha sido salvadora pero no hay criterio bien definido
sobre qué basar la decisién de intervencién. Si no se encuentra
causa par la destruccién de sangre y ni las transfusiones ni los
esteroides han traido mejoria debe pensarse en la esplenectomia
vy no diferirla hasta dar lugar a que las defensas del paciente es-
tén exhaustas.

(¢) Esteroides — Probablemente obran impidiendo la unién
del antigeno y el anticuerpo y por eso solo tienen accién en las
formas adquiridas tanto idiopaticas como sintomaéaticas. Se pre-
fiere la cortisona al ACTH porque puede ser dada por via oral.
No hay una dosis fija. Se puede decir que la dosis terapéutica es
la cantidad necesaria para producir los resultados deseados.
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ANUNCIO:

El préximo articulo de la Seccion de ACTUALIZACIONES
sera:

“Trastornos de la coagulacién sanguinea”. Por el Dr. ADOLFO
DE FRANCISCO.




