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INTRODUCCION

La esferocitosis hereditaria es una enfermedad familiar
hereditaria que se caracteriza por un grado variable de ane-
mia hemolitica e ictericia, esferocitosis y aumento de la fra-
gilidad osmética de los eritrocitos.

La anomalia fundamental de los enfermos con esfero-
citosis hereditaria es la formacién de esferocitos debido a
un defecto de la membrana del eritrocito, y cuya conse-
cuencia es que el sodio del plasma penetra en ellos y su
expulsion estd dificultada a causa de los condicionamientos
mecénicos y humorales por los que el eritrocito se ve some-
tido a nivel del bazo.

La ictericia, los sintomas secundarios a la anemia y la
esplenomegalia constituyen los signos clinicos mds frecuen-
tes de esta enfermedad.

En nuestro estudio a todos se les realiz6 un historial
clinico, un examen fisico y pruebas diagndsticas como he-
mograma, extendido de sangre periférica y fragilidad osmé-
tica.

La fragilidad osmética es la lisis aumentada del esfero-
cito, por tener una membrana celular demasiado tensa, en
concentraciones de solucion salina hipot6nica que no lisan
las células normales (Gréfica No. 1).

La esplenectomia como tratamiento originé una remi-
sion permanente y completa de todos los sintomas y signos
de la enfermedad, persistiendo el defecto eritrocitico.

Como objetivos bdsicos para realizar este estudio, ade-
mas de la prevalencia, es determinar el comportamiento cli-
nico, evaluar la forma diagnéstica utilizada hasta hoy, eva-
luar el tratamiento y el comportamiento de las manifesta-
ciones clinicas luego de realizar el tratamiento y determinar
las consecuencias econdémicas y sociales en los pacientes que
padecen esta enfermedad.

* Hematologo, Hospital Salvador B. Gautier.
** Hematologa, Hospital Salvador B. Gautier.
*** Médicos pasantes.

Grifica No. 1 >
GRAFICA DE FRAGILIDAD OSMOTICA: UN PACIENTE CONTROL
Y UN PACIENTE AFECTADO DE ESFEROCITOSIS HEREDITARIA
DE NUESTRA SERIE
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RESULTADOS

De los 52 pacientes estudiados, hubo 5 pacientes afec-
tados del hospital y 8 afectados que no pertenecfan al
hospital, pero que eran parientes de los anteriores, para un
25% con esferocitosis y 39 no enfermos para un 75%, todos
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ellos parientes también.

De los 13 pacientes afectados de nuestra serie, 8 casos
correspondieron al sexo femenino, para un 62.5%; creemos
que esto fue debido a que en nuestra serie hubo mas pacien-
tes femeninos investigados.

Cinco casos de los 8 estudiados (38.4%) correspondie-
ron a menos de 10 afos y la edad con mayor frecuencia de
aparicién de los sintomas fue este mismo grupo; aunque se
reporta aparicién de los sintomas a cualquier edad.

En nuestro estudio de 13 pacientes afectados los signos
y sintomas que se observaron con mayor frecuencia fueron:
anemia 9 casos (13.8%) y esplenomegalia 9 casos (13.8%);
Glceras de las piernas 6 (9.2%), ictericia y palpitaciones 4
(6.2%), fiebre y disnea 3 (4.6 %), laxitud 2 (3.1% ), vémitos
1 para un 1.5% y otros 24 para un 36.9%. Con esto queda
demostrado, como refieren las estadisticas mundiales, que
los signos de mayor frecuencia son anemia y esplenomega-
lia.

Se pudo observar que en cuanto al tratamiento se pre-
sentaron 6 casos (33.3%) en los cuales se habia realizado
esplenectomia y otros 6 casos (33.3%) se realizaron trans-
fusiones sanguineas.

En 8 casos (62.5%) la enfermedad no ha interferido con
su trabajo tomando en cuenta que en su mayoria son estu-
diantes, y en quienes ha interferido éste se ha manifestado
con licencias frecuentes; en ninguno se reporté ausencia
total.

En todos los pacientes afectados la fragilidad osmética
estuvo alterada con unos valores promedio de 0.55a 0.10%.
(V.N. 0.45-0.30% NaCL).

ANALISIS Y CONCLUSIONES

Con nuestro estudio demostramos que la prevalencia de
esferocitosis hereditaria no es significativa en nuestro pafs,
lo que estd de acuerdo con otros autores de que su preva-
lencia es de 1 en 5,000.

En nuestra serie los pacientes llevan una similitud con
la sintomatologia descrita en la bibliograffa consultada;
quienes dan preferencia a la anemia y esplenomegalia como
signos mds frecuentes.

Relacionando las consecuencias econémicas y sociales
observamos que aunque la enfermedad interfiere en cierta
medida con su actividad social no es lo suficientemente
incapacitante como para que el paciente no pueda mante-
ner una relacién social adecuada.

La incidencia de esta enfermedad no se puede prevenir
pero es esperanzador el hecho de que al realizarse un diag-
néstico temprano y un adecuado tratamiento contribuire-
mos a que estos pacientes mantengan una vida dentro de los
Ifmites normales, con una ausencia casi total de sintomato-
logfa clinica.

RECOMENDACIONES

MAYO-JUNIO 1986

De este estudio planteamos las siguientes recomenda-
ciones:

—Al personal médico en general prevenirlos para que en
su practica médica al estar frente a una anemia hemolitica
que no cede en su sintomatologfa con los tratamientos habi-
tuales, investigar presencia de esferocitosis.

—Que al encontrar un paciente con esta enfermedad se
inicie una investigacion hacia los demds miembros de la
familia para detectar los casos subclinicos.

—Una vez detectados los casos subclinicos alertar a los
miembros de la familia en cuestiéon, para que tengan
cuidado especial si aparece alguno de los sintomas de la
enfermedad y recurran al médico lo mds pronto posible.

=Y por Gltimo, y no por ello menos importante: do-
tar todos nuestros hospitales pablicos de laboratorios y
personal especializado en hematologia quienes realicen la
prueba de fragilidad osmética, y extendido de sangre peri-
férica como rutina en los pacientes con anemia hemolitica.

RESUMEN .

Mediante un estudio de observacién analitico longitu-
dinal clinico y de laboratorio en el Hospital Salvador B.
Gautier se realizé una encuesta de prevalencia a las personas
que padecian Esferocitosis Hereditaria y a sus familiares
mds cercanos.

La encuesta se realiz6 en el periodo comprendido del
18 de febrero del 1974 al 2 de mayo de 1984. Se encuesta-
ron 52 pacientes de los cuales 5 con Esferocitosis Heredita-
ria eran pacientes del hospital, para un 9.6%; otros 8 con la
enfermedad eran ajenos al hospital, para un 15.4%; y 39 ca-
sos sin enfermedad que representan un 75%.

Hubo una prevalencia de 13 casos en 10 afos (1:
5,000), demostrando que aunque no es muy alta su preva-
lencia, si es muy importante, puesto que el conocimiento
de esta enfermedad diagnosticada a tiempo y su tratamiento
adecuado mejora el estado de vida de estos pacientes.
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