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Se realizé un estudio retrospectivo sobre la préactica de
la esplenectomia en pacientes con trastornos
hematolégicos del servicio de hematoncologia
pediatrica del bloque materno infantil del Hospital
Escuela, en el periodo comprendido de 1994-1998, con
el objetivo de revisar los efectos de este tratamiento en
los pacientes en los que fue requerido. Se revisaron 19
expedientes clinicos de nifios con trastornos
hematoldgicos encontrdndose una lista de 6 diferentes
patologias en las que el uso de este procedimiento qui-
rargico fue indicado, siendo curativa en el 84% de los
casos.

PALABRAS CLAVES: esplenectomia, trastornos
hematoldgicos.

INTRODUCCION:

Como estructura principal del sistema reticulo-
endotelial, el bazo interviene en todas las inflamaciones
sistémicas y todos los trastornos hematopoyéticos ge-
neralizados, asi como en muchos trastornos metabdlicos.
Los elementos normales de sangre pasan a través de
los capilares del bazo en forma répida y sin ninguna
dificultad, pero los elementos celulares viejos y otros
elementos extrafios son destruidos en él. .

La sangre circulante no atraviesa ningun filtro méas
discriminativo que el de la pulpa roja del bazo y puede
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captar células alteradas para su destruccion. Eritrocitos
deformados o revestidos de anticuerpos calientes, y las
plaquetas sensibilizadas de la puarpura trombocito-
pénica autoinmune (PTI) son ejemplos de tales células
alteradas, que quedan seleccionadas para ser destrui-
das en el bazo.®*

Actualmente una gran cantidad de estudios ilustra las
diversas indicaciones de esplenectomia que han ido a
la par de los adelantos en el diagnostico y tratamiento
de las enfermedades hematoldgicas.

Los trastornos hematoldgicos susceptibles de tratamien-
to quirdrgico incluyen a los problemas hemoliticos (con-
génitos o adquiridos), purpura trombocitopénica
idiop atica (PT1), hiperesplenismo, sindromes mielopro-
liferativos y linfomas. @619

El objetivo del presente estudio es determinar los resul-
tados del uso de la esplenectomia en pacientes
pediatricos con trastornos hematoldgicos y la compro-
bacién de las caracteristicas propias de las diferentes
patologias estudiadas, respecto a su evolucién clinica
antes, durante y después del procedimiento quirdrgi-
co, asi como la morbilidad y la frecuencia de complica-
ciones.

MATERIALES Y METODOS

Se estudiaron los expedientes clinicos de 19 nifios con”
trastornos hematolégicos de la Sala de Hematoncologia
Pediatrica del Bloque Materno Infantil del Hospital Es-
cuela, en los que se indico el uso de la esplenectomia en
el periodo de tiempo comprendido de enero de 1994 a
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diciembre de 1998(5 afios). Se incluyeron en este estu-
dio nifios con diagnosticos de anemia drepanaocitica se-
vera, microesferocitosis hereditaria, talasemia mayor,
anemia hemolitica autoinmune, PTI crdnica y leucemia
mielocitica cronica, a quienes se les realizo dicho pro-
cedimiento quirurgico de acuerdo a criterios y
parametros clinicos de severidad establecidos directa-
mente por su enfermedad de fondo y a la falta de res-
puesta adecuada al manejo conservador.

RESULTADOS

En este estudio se evaluaron 19 expedientes de nifios
con trastornos hematolégicos y al mismo tiempo se ilus-
tran 6 de las diversas patologias hematoldgicas en las
que esta indicado el uso de la esplenectomia, encon-
trando que de los nifios que participaron en esta inves-
tigacion 10 eran del sexo femenino y 9 del masculino y
su edad promedio oscilaba entre los 4 y 6 afios al mo-
mento de practicarseles la esplenectomia.

En este informe de la experiencia de cinco afios, la
esplenectomia se practicé por Anemia drepanocitica
severa (AD) 3 casos (15.7%), microesferocitosis heredi-
taria(MEH) 6 casos (31.5%), talasemia mayor(TM) 1
caso(5.2%), anemia hemolitica autoinmune (AHAI) 1
caso(5.2%), parpura trombocitopénica idiop atica (PTI)
7 casos(36.8%) y leucemia mielocitica crénica (LMC)I
caso (5.2%).
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TRASTORNOS HEMATOLOGICOS Y ESPLENECTOMIA

Todos los pacientes recibieron vacuna antineumococica
polivalente en un tiempo previo a la cirugia aproximado
de un mes, ademas en todos los pacientes se administro
profilaxis antibidtica.

En todos los pacientes el procedimiento quirtrgico se
efectlio de manera electiva. El problema de incidentes
inmediatos o tardios de sepsis postesplenectomia no
se manifesto al igual que ningun otro tipo de complica-
ciones postquirdrgicas.

Se encontr6 que el procedimiento quirdrgico fue cura-
tivo en 16 (84.2%) de los casos estudiados. Los casos en
los que no se observo mejoria alguna incluyen 2 pacien-
tes con PTI cronica. Se ha logrado prolongar la super-
vivencia en una paciente con LMC a quien se practico
esplenectomia tras una crisis blastica severa con
esplenomegalia masiva secundaria.

En un paciente con diagndstico de drepanocitosis severa
se realizo el hallazgo quirargico de un bazo accesorio el
cual no habia sido observado por ultrasonido ab-
dominal.

La mortalidad durante y después de la esplenectomia
fue nula. Actualmente todos los pacientes permanecen
bajo controles médicos para evaluacion periddica de
sus valores hematolégicos.

DISCUSION

Al inicio del desarrollo fetal, el bazo produce glébulos
rojos(GR) y blancos(GB). Durante el quinto mes del
embarazo, el bazo y otros sitios medulares de produc-
cién de GR no tienen ya funcién hemopoyética, pero
conservan su capacidad durante toda la vida. El bazo
por su microcirculacién es un filtro con acciones
inmunitarias importantes. Cuando se extirpa, se pier-
den estas funciones.?.*®

Los GR normales suelen atravesar la circulacion
esplénica sufriendo cierto grado de destruccion, los GR
viejos (120 dias) que han perdido su actividad
enzimatica y elasticidad de la membrana son atrapa-
dos y destruidos en el bazo.“®

La funcién normal de filtracién del bazo permite elimi-
nar GR morfoldgicamente anormales, como los
esferocitos de la esferocitosis hereditaria, drepanocitos
fijos y células rigidas con hemoglobina C. Las células
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sanguineas recubiertas con inmunoglobulina G (IgG) o
inmunoglobulina M (IgM), como en la AHAI y la PTI
son eliminadas por el bazo.“®

El bazo participa en respuestas inmunitarias especifi-
cas e inespecificas. La properdina 3{ tuftsina, que se sin-
tetizan en el bazo son opsoninas. .*

Los macréfagos e histiocitos del bazo eliminan bacte-
rias o células anormales extrafias y son en especial efi-
caces contra bacterias recubiertas con anticuerpos o pro-
teinas opsonicas. Las bacterias encapsuladas, que re-
sisten la union de anticuerpos, se eliminan menos efi-
cazmente en un ir=lividuo asplénico que un huésped
rmTﬁl.ngl

Una tercera funcién inmunitaria importante del bazo
es la produccion de anticuerpos (Ac) especificos, en es-
pecial IgM/.©?

En 1887 Spencer-Wells realiz6 una esplenectomia tera-
péutica en un paciente, del cual después se demostrd
que tenia esf erocitosis hereditaria. Desde entonces, como
consecuencia del mejor conocimiento de la fisiologia y
la fisiopatologia del bazo, se ha ido extendiendo el uso
de este procedimiento quirdrgico para los trastornos
hematolégicos. .©

Una gran serie reciente de estudios de investigacion ilus-
tran las diversas indicaciones de la esplenectomia que
han ido a la par en los adelantos del diagnostico y trata-
miento de enfermedades hematoldgicas.”®

PURPURA TROMBOCITOPENICA
IDIOPATICA (PTI).

En nifios, en particular los menores de 6 afios, con fre-
cuencia se manifiesta la PTI después de una infeccidn
viral de vias respiratorias altas y suele remitir de mane-
ra espontanea sin tratamiento especifico en el 85 % de
los casos. Por lo general en los pacientes sin remision
espontanea se prescribe un curso breve de esteroides.
En quienes no ocurre remision espontanea en el trans-
curso de un afio se considera que padecen de PTI créni-
ca y suelen someterse a esplenectomia electiva para
evitar los riesgos de trombocitopénica cronica. La he-
morragia intracraneal es una complicacion de la PTI en
la nifiez que pono en peligro la viday ocurreen 1 a2 %
de los casos y origina la mayor parte de las muertes por
esta enfermedad. En la mayoria de los pacientes con
PTI la esplenectomia se practica de manera electiva pero
debe de hacerse de urgencia en pacientes con pruebas
de hemorragias en el sistema nervioso central (5NC)
(Cuadro No.

Cuadro No. 1

INDICACIONES Y CUIDADOS EN EL USO DE ESPLENECTOMIA

INDICACIONES DE

PATOLOGIA ESPLENECTOMIA

AHAI Terapia con esteroides ineficaz o
uso de altas dosis de esteroides
con aparicion de sintomas toxicos
secundarios.

Pacientes con aglutininas tipo I1gG.

AD/TM/MEH Suele practicarse después de los

6 afios. Puede hacerse antes sise

justifica por la gravedad de laane-

mia y la necesidad de transfusio-

nes frecuentes (si exceden de 200

ml. / kg. / ano).

Secuestro excesivo de GR y

esplenomegalia masiva con ries-

go de ruptura esplenica.

LMC Esplenomegalia sintomatica se-
cundaria a crisis blastica aguda
que entorpecen tratamiento duran-
te la fase cronica.

Tratamiento con esteroides y ofros |
PTI inmunosupresores ineficaz, hemo-
rragia en SNC inminente.

Ante la posibilidad de practicarse una esplenectomia debe administrarse in-
mediatamente vacuna neumococica polivalente, asegurar la disponibilidad de
derivados sanguineos segun ia patologia de fonfo. La plasmaférisis reduce los
valores de anticuerpos antiplaquetarios y de glébulos rojos.

En nuestro estudio en 7 pacientes se presento PTI cré-
nica. En todos ellos se practico esplenectomia, de estos
2 no respondieron satisfactoriamente, actualmente uno
de ellos presenta recaidas frecuentes con el hallazgo de
plaquetas gigantes en el frotis de sangre periférica (FSP),
el otro paciente presenta valores plaquetarios que osci-
lan entre 40,000 y 50,000 y sin ningun tipo de trata-
miento el paciente se mantiene asintomético.®-*1%*-

MICROESFEROCITOSIS HEREDITARIA (MEH)

Es un trastorno relativamente comuin de la membrana
de los GR que se transmite por un caracter autosémico
dominante, y es la més frecuente de las anemias
hemoliticas(AH) familiares sintomaticas la anormali-
dad fundamental es el defecto de la membrana de los
GR, es una deficiencia de espectrina, un componente
importante del esqueleto de la membrana que origina
la forma, la resistencia y deformidad reversible del GR,
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que lo hace de menor tamafio demasiado ancho y con
una forma esférica, puede demostrarse también que esos
GR presentan un aumento de la fragilidad osmética, es
decir que la lisis aparece con una mayor concentracién

de cloruro de sodio que la de los eritrocitos norma-
resi(1,6,8,9)

El papel del bazo en estos trastornos se vincula con la
incapacidad de los esferocitos para atravesar la pulpa
esplénica >

Los resultados de la esplenectomia en casos de
esferocitosis son buenos. En la anemia grave de la in-
fancia la esplenectomia esta indicada en los primeros
afios de edad y suele practicarse después de los 6 afios
de edad, pero puede nacerse antes si se justifica por la
necesidad de transfusiones frecuentes. Después de la
esplenectomia se alivia la hemolisis y se logra la cura-
cion clinica de la anemia. *37®

En nuestro estudio se practicé esplenectomia a seis ni-
fios en los que se logro la curacidn clinica de la anemia.

ANEMIA DREPANOCITICA (AD).

Es una anemia hemolitica hereditaria en la que la he-
moglobina normal (HbA) se sustituye por una forma
anormal de hemoglobina (HbS) en la que ocurre la sus-
titucién de valina por acido glutdmico en la sexta posi-
cion de la cadena beta lo que imparte la forma falcifor-
me a los GR desoxigenados y origina el amplio espec-
tro de las manifestaciones clinicas que caractericen la
drepanocitosis ©8)

Los pacientes con drepanocitosis estan asintomaéticos
hasta la segunda mitad del primer afio de vida gracias
a la existencia inicial de hemoglobina F(HbF) que limi-
ta la tendencia clinicamente importante de la
drepanocitosis. Las caracteristicas clinicas de la
drepanocitosis que son agudas y episddicas, cronicas y
progresivas se resumen en cuatro formas de manifesta-
cidn de crisis: vasoclusivas, aplasicas, hemoliticas y de
secuestro esplénico. La morbilidad y mortalidad de los
pacientes con AD con manifestaciones severas resulta
de afios de enfermedad progresiva con la falla organica
ireversible consecuente, 341517

Las crisis de secuestro caracterizadas por el a trapa-mien-
to repentino de GR en el bazo son una complicacion
que puede ocurrir sobre todo en lactantes y nifios pe-
quefios cuyos bazos estan crecidos crénicamente en caso
de que la terapia transfusional falle. Hacia la adoles-
cencia o la vida adulta temprana, los infartos recurren-

tes en el bazo han originado atrofia esplénica. La
esplenectomia puede se un procedimiento de urgencia
en algunos nifios con drepanocitosis y secuestro excesi-

vo de GR con esplenomegalia masiva y manifestacio-
shock®141517)
nesde

La indicacion para esplenectomia en los 3 pacientes con
AD del presente estudio se basé en los hallazgos clini-
cos de crisis de secuestro esplénico seguido de fenome-
nos hemoliticos con anemia persistente severa, transfu-
siones de derivados sanguineos frecuentes (semanales)
y esplenomegalia masiva. La evolucion de estos pacien-
tes fue satisfactoria y con mejoria clinica evidente.

TALASEMIA MAYOR (TM).

Esta anemia hemolitica hereditaria resulta de un defec-
to en la sintesis de hemoglobina, en el cual esta muy
reducida una de sus cadenas. La sintesis de las cadenas
alfa, beta, gamma y delta de la molécula de Hb depen-
de de pares especificos de genes y deficiencia en la sin-
tesis de una de estas subunidades puede originar cua-
lesquiera de los sindromes de talasemia, que se clasifi-
can por la cadena péptidica deficiente. El tipo mas co-
mun es la talasemia Beta, en la que hay disminucidn
cuantitativa en la sintesis de esta cadena. Cuando se
hereda el gen anormal de ambos padres (homocigoto),
hay anemia grave denominada talasemia mayor. Los
pacientes heterocigotos tienen anemia leve llamada
talasemia menor. En la TM la disminucién de la sintesis
de la cadena Beta reduce notablemente el volumen de
la hemoglobina normal del adulto(Hb A) con un aumen-
to compensador de la hemoglobina fetal (HbF).6-A%417

La TM origina anemia grave y manifestaciones clini-
cas, por lo general en el transcurso del primer afio de
vida, hay palidez, refardo del crecimiento y aumento
del tamafio de la cabeza, ademas de espienomegalia y
hepatomegalia.®-*

Por la utilizacidn defectuosa del hierro aunada al au-
mento de su absorcion y las transfusiones sanguineas
frecuentes, una complicacién comun es la sobrecarga
de hiemo %

Ultimamente se ha considerado que la TM puede tener
una indicacion terapéutica en la esplenectomia y esto
sucede cuando los requerimientos de transfusiones son
muy frecuentes, en un paciente que puede llegar a te-
ner un exagerado incremento de depdsitos de hierroy
por tanto un dafio hepatico. Si los requerimientos de
transfusiones exceden de 200 mi por kilo de peso y por
afio, debe considerarse la esplenectomia como interven-
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cién electiva. La reduccién de los requerimientos de
transfusiones puede disminuir hasta un 80% en estos
a2

La esplenectomia en el caso de TM de este estudio fue
indicada tomando en cuenta los datos de disfuncion
hepéatica progresiva en nuestro paciente secundaria a
las maltiples transfusiones practicadas como consecuen-
cia del estado de anemia severa que presentaba el pa-
ciente tras los fendmenos hemoliticas. Actualmente el
paciente no ha requerido del uso de transfusiones san-
guineas y su evolucidn ha sido satisfactoria.

ANEMIA HEMOLITICA AUTOIN-MUNE (AHALI).

Es una anemia hemolitica adquirida causada por los
anticuerpos que produce el organismo contra sus pro-
pios GR. Los nifios con AHAI tienen las manifestacio-
nes comunes de hemolisis con anemia, reticulositosis,
acortamiento de la vida media del GR, ictericia fluctuan-
te y esplenomegalia, la caracteristica distintiva es una
prueba de Coombs directa positiva que identifica el
anticuerpo(Ac) de superficie de los GR. El tipo de Ac
unido al GR determina el mecanismo de hemolisis y el
sitio de destruccion primaria de las células sensibiliza-
das.(14’6'16)

Los Ac anti-GR se clasifican como termorreactivos(se
unen al GR a 37°C) y los criorreactivos(se unen al GR
cuando la temperatura se acerca a 0 °C). ¢

Los Ac termorreactivos suelen ser I1gG vy facilitan el se-
cuestro y destruccién de los GR sensibilizados en el
Bazo. Los Ac criorreactivos suelen ser IgM y se unen a
los GR principalmente en la circulacidn periférica sen-
sibilizados por el higado.®*%®

La AHAI se presenta en los nifios como una enferme-
dad aguda, autolimitada y asociada a una infeccién viral
0 vacunacion. Los agentes infecciosos tipo anticuerpo
caliente incluyen: influenza, rubéola, varicela, saram-
pién, coxsackie, virus del tracto respiratorio superior y
escarlatina. La neumonia por micoplasma se asocia a
anticuerpos frios. También se asocian leucemia
linfocitica crdénica (LLC), linfoma, enfermedad de
Hodgkin, lupus eritematoso sistémico o mononucleosis
infecciosa. Cuando se identifica una enfermedad sub-
yacente, la AHAI se denomina secundaria; Si no se de-
muestra otra afeccion, se considera primaria o
idiopética (13,46818)

El tratamiento se dirige a la anemia hemolitica y cual-
quier enfermedad subyacente. Las transfusiones san-

guineas, la corticoterapia y la esplenectomia son aspec-
tos importantes de la terapéutica de esta anemia. La
esplenectomia es eficaz en pacientes con aglutinina cir-
culantes tipo 1gG ya que los GR cubiertos con IgG son
destruidos en el bazo. No es eficaz con aglutininas cir-
culantes tipo IgM ya que la destruccién de los GR ocu-
rre en el higado.®4"1

La esplenectomia debe reservarse para aquellos pacien-
tes que no responden a la terapéutica con esferoides o
requieren una dosis excesiva. &

En el presente estudio, nuestro paciente con AHAI, para
mantener la remisién hematologica requeria de dosis
demasiado grandes de esferoides haciéndose eviden-
tes las manifestaciones toxicas secundarias. La esplenec-
tomia en este caso proporciono una respuesta favora-
ble, con remisién hematologica completa en una pacien-
te que mostré secuestro esplenico importante.

LEUCEMIA MIELOIDE CRONICA (LMC).

La leucemia mieloide cronica es una enfermedad
mieloproliferativa caracterizada por el aumento nota-
ble de la cifra de leucocitos, por células mieloides en
todas las etapas de maduracion y crecimiento excesivo
neopléasico de granulocitos en médula dsea. El dato al
examen fisico mas comun es la esplenomegalia y con
frecuencia hay hipersensibilidad esternal, linfadeno-
patia y hepatomegalia. En 90% de los pacientes con LMC
hay una anomalia cromosomica Unica denominada
cromosoma filadelfia (ph).?°%9

La quimioterapia y la radioterapia pueden controlar las
manifestaciones clinicas y laboratoriales de la LMC
durante la fase crénica o «tratable» que dura de uno a
cuatro afios. La instalacion de una «crisis mielab las tica»
es una caracteristica intrinseca de la LMC e indica una
etapa acelerada o aguda de la enfermedad que causa la
muerte por infeccion o por hemorragia en el transcurso
de tres a seis meses, #6818

La esplenectomia puede ser benéfica en pacientes se-
leccionados en la etapa crénica de la LMC como méto-
do paliativo para la trombocitopenia y anemia graves,
asi corno para aliviar el dolor por infartos esplénicos o
esplenomegalia masiva. La supervivencia en un nume-
ro reducido de pacientes después del diagnostico de una
crisis blastica por LMC se ha logrado prolongar con la
esplenectomia aunque no retrasa el inicio de la trans-
formacion blastica, ni mejora la calidad de vida después
del desarrollo de la crisis blastica. En algunos estudios
se revelo una supervivencia estadisticamente significa-
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tiva al demostrar una infiltracion hepatica tardla en los
pacientes en los que se uso esplenectomia. %"

En este estudio se incluye a un paciente con LMC que
se trato inicialmente con quimioterapia (Busulfan) en
un tiempo aproximado de 2 afios, manteniéndose con-
trolada su enfermedad, posteriormente tras una crisis
blastica con esplenomegalia masiva, se practico esple-
nectomia con resultados favorables en cuanto a la me-
joria del cuadro hematoldgico. En este caso la evolu-
cion de la enfermedad en cuanto a tiempo de sobrevida
es impredecible.

En la clinica se ha demostrado que la esplenectomia en
pacientes jévenes y sobre todo nifios determina una es-
pecial facilidad para adquirir infecciones severas de
microorganismos tan comunes como los neumococos o
gram negativos corrientes y este riesgo es mayor en
pacientes que requieren esta operacion por talasemias
y en menor proporcién en enfermos con PTl y MEH,
por este motivo se ha recomendado especialmente en
nifios, la vacunacién profilactica con vacuna antineumo-
cécica pollvalente 0 el uso de antibidticos como medi-
da profiléctica.

Una gran serie de estudios recientes, ilustran las diver-
sas indicaciones de esplenectomia que han ido a la par
de los adelantos en el diagnostico y tratamiento de las
enfermedades hematologicas. La esplenectomia, como
medio para clasificar la etapa de la enfermedad de
Hodgkin, se ha constituido en una prueba diagnostica
importante en el enfoque global de este padecimiento
gue hasta fecha reciente era mortal y hoy en dia puede
controlarse en la mayoria de los pacientes. La
esplenectomia por esplenomegalia relacionada con
leucemias seleccionadas y linfornas no Hodgkin se prac-
tica menos a medida que la qulmloterapla y radiotera-
pia han sido més eficaces, 3767

Alrededor de 20% de los pacientes que se someten a
esplenectomia tienen un bazo accesorio y aunque son
poco voluminosos para producir grandes cantidades de
secuestro, pueden destruir buen numero de plaquetas
y producir anticuerpos antlplaquetarlos por esta razén
deben localizarse y extirparse. °

CONCLUSIONES

En el curso de los ultimos afios se ha concedido espe-
cial atencion a la esplenectomia para tratar a los pacien-
tes con trastornos hematol6gicos, por la necesidad de
un enfoque terapéutico mas enérgico en los pacientes
en etapas avanzadas de esas enfermedades.

En otros estudios similares de esplenectomia por
enfermedades hematolégicas la mayor parte de los
pacientes se someten a esta operacion para controlar la
anemia, la trombocitopenia, la neutropenia, o las mo-
lestias secundarias del hiperesplenismo, en otros pa-
cientes se realiza con fines diagndsticos, con mayor
frecuencia para establecer el estadio de la enfermedad
de Hodgkin. La morbilidad del 25% refleja la frecuen-
cia de complicaciones que se relaciona principalmente
con hemorragia e infeccion, la sepsis es la causa
principal de muerte después de una esplenectomia por
enfermedades hematoldgicas y la mortalidad varia de
5a27 %.

En este informe de la experiencia de cinco afios, la
esplenectomia se practicé en 6 diferentes patologias
hematoldgicas sin observarse morbimortalidad
postquirdrgica.
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