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Las anemias hemoliticas se caracterizan por un
aumento de la eritrocateresis o destruccién de los
glébulos rojos, acompafiada de una serie de sinto-
mas (esplenomegalia, ictericia, ete.), mas o menos
manifiestos en las distintas formas, y que estin oca-
sionados por la hiperhemolisis.

La hemolisis puede realizarse de una manera brus-
ca, en forma de crisis (en las hemoglobinurias, por
ejemplo), y, entonces, se libera en la sangre tal
cantidad de hemoglobina, que excede la capacidad
de absorcién del sistema reticuloendotelial, circu-
lando libremente en el plasma (hemoglobinemia).
Cuando aleanza una gran concentracién (si sobre-
Pasa los 100-140 mgr. por 100 c. ¢. de plasma), se
elimina rdpidamente por la orina (hemoglobhinuria),
y al no persistir mucho tiempo no se forman pig-
mentos biliares, y por ésto, a pesar de la hiperhemo-
lisis no hay ictericia. Si los accesos hemoliticos tie-
nen lugar con grandes intermitencias, la anemia cs
muy ligera, porque da tiempo a que se repongan las
Pérdidas globulares, y sélo existe con intensidad in-
Mediatamente después de las crisis hemoliticas. Si
la hemolisis es muy acentuada, los sintomas clini-
€08 son graves, debido, sobre todo, a la anoxemia
aguda,

.ni‘;al(lcdo la hemolisis se realiza de una manera con-
molitiea())mo ocurre, por eJemp!o. en la ictericia he-
g S€ origina una anemia que puede ser mas
ey nivezllcgntuada; en _1a sangre no se alcanga un
cly da s € hemoglobina libre, pero su persisten-
Mentos biglziu. a que se forme gran cantidad de pig-
ricion de ic;lre_s._ De esta manera se ?xplléa la apa-

gty ericia y la falta, en cambio, de hemoglo-
ml“"‘;;mﬂ;seis tiene lugar por diferentes mecanis-
cib 4 la causa que la origine: la intoxica-

"l $aturnina y los hematozoarios del paludismo ac-

~>—_

tian directamente sobre los eritrocitos; el veneno
de serpiente y el frio no producen, por el contrario,
hemolisis por accién directa sobre los glébulos, sino
que liberan ciertas hemolisinas que, en condiciones
normales, existen en el plasma en estado inactivo;
en la ictericia constitucional esta disminuida la re-
sistencia globular por la esferocitosis; en las trans-
fusiones de sangre con incompatibilidad de grupos.
la hemolisis tiene lugar por una reaccién antigeno-
anticuerpo.

Es sabido que la transformacion de hemoglobina
en bilirrubina se realiza en el sistema reticuloendo-
telial; por ello en los procesos hiperhemoliticos exis-
te esplenomegalia y, a veces, hepatomegalia, obser-
vandose también en las células reticuloendoteliales,
hemosiderosis y eritrofagocitosis.

La disminucién de la cantidad de hemoglobina
provoca, por anoxemia, una reaccion medular con in-
tensa eritropoyesis, que se manifiesta por reticuloci-
tosis en la sangre periférica.

Las anemias hemoliticas pueden ser debidas a una
causa conocida, y ser consecuencia de ella (anemias
hemoliticas secundarias); o bien su mecanismo pa-
togénico puede no conocerse claramente (anemias
hemoliticas primitivas). Segin su curso, las ane-
mias hemoliticas primitivas o intrinsecas pueden
clasificarse en agudas, subagudas y cronicas.
En el grupo de las anemias agudas incluimos la ane-
mia hemolitica de Lederer, las hemoglobinurias por
el frio y por esfuerzos fisicos, la hemoglobinuria
nocturna de Marchiafava-Michelli y la mioglobinu-
ria paralitica; las subagudas abarcan la anemia he-
molitica macrocitaria y la macrocitaria del embara-
zo, y dentro del grupo de las crénicas, estudiaremos
la ictericia hemolitica familiar, la anemia hemolitica
de células falciformes, la eliptocitosis, la enferme-
dad de Cooley, el sindrome de von Jaksh y la pan-
hematopenia de Doan y Wright.

Las anemias hemoliticas secundarias pueden ser
debidas a una causa infecciosa, téxica o alérgica.
Las anemias infecciosas abarcan: la anemia hemoli-
tica por anaerobios, por estreptococo hemolitico, por
plasmodios y por bartonellas., Se deben a una causa
toxica, la anemia hemolitica por sulfonamidas, por
el plomo y por fenilhidracina. Y dentro del grupo
de las alérgicas comprendemos la anemia hemolitica
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del fabismo, de la enfermedad del cdfiamo y de la
cafa, las debidas a incompatibilidad de grupos en
las transfusiones de sangre y la eritroblastosis fetal.

[ Primitivas ... ..

Anemias hemoliticas.

Secundarias Té6xicas ...

'\ Alérgicas ..

ANEMIAS HEMOLITICAS AGUDAS,

En el capitulo de anemias hemoliticas primitivas
agudas vamos a estudiar la enfermedad de Lederer,
las hemoglobinurias paroxisticas (“a frigore”, noc-
turna, de esfuerzo) y la mioglobinuria paralitica.
Son todas ellas enfermedades poco corrientes, con
caracteres hematolégicos comunes.

ANEMIA HEMOLTICA AGUDA DE LEDERER.

La anemia hemolitica aguda de Lederer fué estu-
diada por dicho autor en 1925. En la actualidad se
incluyen bajo su denominacién la anemia hemolizi-
nica de Chauffard, Vincent y Troissier, y la icteri-
cia hemolitica adquirida de Hayem-Vidal, Abrami
y Brulé. Algunos investigadores opinan también que
se puede identificar con la anemia hemolitica del
embarazo.

Se trata de una enfermedad poco conocida y no
frecuente, de la cual se han publicado muchos ca-
sos en los lltimos anos, debido o a que en realidad
abunda més de lo que se pensaba o a que ahora se
diagnostican més casos que antes. Se presenta en
todas las edades, pero, desde luego, es mucho mas
corriente en los nifios,

Etiologia,

La causa de la anemia hemolitica de Lederer no
se conoce todavia; algunos investigadores opinan
que cualquier infeccién puede ocasionarla, siempre
que exista cierta disposicién por alteraciones del
sistema eritrocitico; para otros se trataria de una
infeccion especifica debida a un bacilo del grupo de
las bartonellas; otros, en fin, creen que se debe a
una superproduccion de ischemolisinas de la sangre.

Desde luego, la hemolisis se produce en el interior

Crénicas vieeis-..

{ Infecciosas ......

—
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En el cuadro que reproducimos a continuaeigy

puede verse esta clasificacion de las anemias hp
moliticas:

A. hemolitica de Lederer.
Hemoglobinuria por frio.

¢ Hemoglobinuria nocturna de Marchiafava-Michel)j
Hemoglobinuria de esfuerzo.

. Mioglobinuria paralitica.

( A. hemolitica macrocitaria.
{ A. hemolitica macrocitaria del embarazo.

A. hemolitica de células falciformes.
Eliptocitosis.
2:\. hemolitica mediterrinea de Cooley.

glctericia hemolitica familiar.

Sindrome de von Jaksch.
Panhematopenia de Doan y Wright.

hemolitica por anaerobios.

hemolitica por estreptococo hemolitico.
. hemolitica paltdica.

. hemolitica por bartonellas.

\
[

. hemolitica por sulfonamidas.
. hemolitica saturnina.
hemolitica por fenilhidracina, ete.

prr pEbP

. del fabismo,

de la enfermedad del cdfiamo.
de la enfermedad de la cafia,
. por transfusiones de sangre.
‘ritroblastosis fetal.

Heeee

de los vasos, por la accién de alguna hemolisina;
CHAUFFARD, WIDAL, etc. han encontrado autohemoli-
sinas en el plasma de algunos enfermos (de ahi la
denominacién de anemia hemolisinica) y, posterior-
mente, DAMESHEK opina que en los casos en que i
se encuentran puede ser que estén fijadas en los he-
maties o en las células del sistema reticuloendotelial.
También se ha observado que, en ciertas ocasiones,
es positivo el fenémeno de autoaglutinacion de los
glébulos rojos. A

Basandose en la gran eficacia de la transfusion
de sangre en esta anemia, GREENWALD supone gué
en la sangre de estos enfermos falta algin princi:
pio antihemolitico desconocido, que existiria en con-
diciones normales.

Sintomas.

Clinicamente se caracteriza la enfermedad por ™
cuadro infeccioso agudo, con subictericia y pali
Cuando el acceso hemolitico es intenso, aparecé
bre alta, después de un escalofrio, cefalalgia,
mitos, diarrea, hemoglobinuria e inmediatament®
anemia. Con frecuencia se observan sintomas ne"
viosos, consistentes en excitacién o estupor, e inc¥*
80, paresias o paralisis. Algunas veces se presenw
hemorragias (epistaxis, pfirpura cuténea, ate.).
bazo suele estar aumentado de volumen, y en 12
na, que es de color pardo oscuro, ademéAs de hem®
globina, se encuentra urobilina y albtimina.

fie-

Alteraciones hemdticas.

En la Sangre de estos enfermos se obser‘?:e“e‘:
anemia caracterizada por la rapidez con que *=.

tablece, que puede ser muy intensa. En 105 .
suele ser macrocitica e hipercrémica; en los estadd
tos, normocitica y aun microcitica, segun higado

de los depdsitos de principio antianémico
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o de hierro. Desde el primer momento, después del
acceso hemolitico, existe un gran aumento de la
cifra de reticulocitos. Se observa también anisocito-
sis, poiquilocitosis y hematies, con cuerpos de Jolly
y anillos de Cabot. Segiin el tipo de anemia de que
e trate, se encuentran formas inmaduras de la se-
rie roja. En los nifios pequefos aparecen células
grandes, no siendo raro encontrar eritroblastos en
nimero elevado; en cambio, en los adultos es raro
el hallazgo de estas células, predominando, por el
contrario, los normoblastos.

En la serie blanca se observa leucocitosis, que no
guele faltar casi nunca, pero cuya intensidad varia
mucho de unos casos a otros, pudiendo ser ligera o
muy intensa. La férmula leucocitaria se caracteri-
za por neutrofilia con desviacion del Arneth hacia
la izquierda, apareciendo metamielocitos, mielocitos,
promielocitos y, en algunos casos, mieloblastos.
Este cuadro leucemioide suele presentarse en los ni-
fios de corta edad, siendo entonces muy dificil esta-
blecer el diagnéstico diferencial con la leucemia agu-
da; la respuesta ante la transfusién de sangre nos
da, muchas veces, la clave para establecerle. Para
diferenciarla de la ictericia hemolitica constitucio-
nal, tendremos en cuenta que en la enfermedad de
Lederer falta la esferocitosis, y, generalmente, la
resistencia globular es normal.

TrRATAMIENTO.—EI] tratamiento de eleccion de la
anemia aguda hemolitica de Lederer es la transfu-
sion de sangre. Esta debe efectuarse en cuanto se
haya establecido el diagnoéstico, obteniéndose gene-
ralmente un resultado excelente, pues ademéas de la
regresion de la anemia desaparece rapidamente la
fiebre, mejora el estado general y se obtiene la cu-
racion en plazo breve. El volumen de la sangre lrans-
fundida dependeré, como es légico, sobre todo de la
intensidad de la anemia, y cuando sea necesario
podré aconsejarse su repeticién.

Si no se consiguen resultados favorables con la
transfusién, cosa que ocurre desgraciadamente, en
cierto nlimero de casos, se recomienda la esplenec-
tomia, que esta especialmente indicada si la hemo-
lisis es muy intensa.

_El pronéstico de la enfermedad depende de la ra-
Pidez en que se haga el diagnéstico y se efectie
la transfusién de sangre. Si ésta se realiza, pierde
generalmente su gravedad, y la curacién suele ser
la regla,

HEMOGLOBINURIAS PAROXISTICAS.

La hemoglobinuria, es decir, Ia presencia de he-
moglobina extraglobular en la orina, es un sintoma
que‘a@ observa en la mayor parte de las anemias he-
moliticas,
mE:;:te ademds un grupo de enfermedades poco co-
e 8 llamadas hemoglobinurias paroxisticas, que

0%it'a.cterizan por la presencia de hemoglobina en
por l'tift ¥ por una serie de manifestaciones clini-
as'he lolégicas v patogénicas que las separan de
pren dimloglobmunag sintométicas. Este grupo com-
. Rfermeg hemoglobinuria paroxistica vor el frio, la
nurla g ad de Marchiafava-Michelli, 1a hemoglobi-

¢ esfuerzo y la mioglobinuria paralitica.

HEMOGLOBINURTA PAROXISTICA POR ¥L FRiO.

La hemo

Bore” og globinuria paroxistica por el frio o “a fri-

una enfermedad que se caracteriza por eri-
iemoliticas intravasculares, acompafiadas de he-
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moglobinuria y hemoglobinemia (es decir, hemoglo-
bina extraglobular en el plasma sanguineo), des-
encadenadas por un enfriamiento. Se presenta, con
gran preferencia, en el sexo masculino, generalmen-
te entre los veinte y cuarenta anos.

FEtiologia.

La causa de esta enfermedad es, indudablemente,
el frio, bastando para provocarla la inmersién de las
manos o de los pies en agua fria o la ingestion de
una bebida helada. Parece ser que la ldes es uno de
los factores etioldgicos de esta enfermedad, ya que
se ha encontrado Wassermann positivo en un gran
niimero de casos, y aun los negativos responden,
generalmente, ante un tratamiento especifico.

Sintomatologia.

Después del enfriamiento se presentan escalofrios,
fiebre, dolores musculares, cefalalgia y mal estado
general, con vémitos, diarrea y hemoglobinuria.
Ademas, existe una vasoconstricecién periférica y va-
sodilatacién central.

Generalmente, el acceso hemolitico dura poco
tiempo, y la mejoria empieza a las veinticuatro ho-
ras después de la crisis, restableciéndose progresiva-
mente la normalidad. La orina toma color rojizo os-
curo, y en ella se encuentra hemoglobina, metahe-
moglobina y albiimina. L.a hemoglobina en su tota-
lidad es de procedencia sanguinea y no muscular
(mioglobina).

Alteraciones hemdticas.

En la sangre nos encontramos con una anemia
méis o menos intensa, que se presenta inmediata-
mente después de la crisis hamolitica, y que regre-
sa muy ranidamente, apareciendo reticulocitos en
gran cantidad. Si los accesos se repiten, la anemia
puede llegar a ser muy acentuada.

Durante el ataque existe en el plasma metahermo-
globina y hematina; después aumenta la cantidad de
bilirrubina, haciéndose positiva la reaccién indirec-
ta de Hijmans van den Bergh.

DoNATH y LANDSTEINER descubrieron en la sangre
de los enfermos de hemoglobinuria paroxistica por
el frio una autohemolisina que se activa por la ac-
cion de la baja temperatura. Observaron que si se
pone en contacto “in vitro”, plasma de estos enfer-
mos con hematies, no se produce hemolisis, pero, en
cambio, se realiza si se ponen en un bafio helado du-
rante quince-veinte minutos y luego se llevan a la
estufa a 37° C. Esta prueba, llamada de Donath y
Landsteiner, tiene un gran valor para el diagnéstico
de la enfermedad, y se explica porque la hemolisina
funciona como un amboceptor que se fija a los gl6-
bulos sélo a baja temperatura, y a 37° fija el com-
plemento y tiene lugar la reaccién hemolitica.

TrATAMIENTO.—EI tratamiento es principalmente
evitar los enfriamientos, y en algunos casos se han
conseguido éxitos con los antiluéticos. LoTzZE comu-
nica haber empleado con resultado la vitamina C en
grandes dosis, habiendo conseguido, incluso, negati-
vizar la reaccién de Donath y Landsteiner, lo cual
debe atribuirse, sin duda, al efecto inhibidor que
ejerce el fcido ascoérbico sobre la hemolisis “in
vitro”,

;_————
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ENFERMEDAD DE MARCHIAFAVA-MICHELLIL

La enfermedad de Marchiafava-Michelli, anemia
hemolitica con hemosiderinuria o hemoglobinuria
paroxistica nocturna, es una anemia hemolitica gra-
ve, cuyos accesos tienen lugar casi siempre por la
noche, que se acompafa de hemoglobinuria, hemosi-
derinuria e ictericia.

Generalmente se presenta en el sexo masculino
alrededor de los treinta anos de edad.

Etiologia.

La hemolisis nocturna se debe, segiin Ham, a que
los eritrocitos, por una sensibilidad especial a las
variaciones del pH, se hemolizarian durante la no-
che a causa de la acidosis fisiologica nocturna. Por
esta razoén, la administracién de bicarbonato sédico
reduce la hemoglobina y, por el contrario, los acidi-
ficantes la aumentan.

Sintomas.

Clinicamente se caracteriza la enfermedad por
trisis hemoliticas nocturnas, que se repiten con cier-
ta frecuencia y ocasionan palidez, ictericia, espleno-
megalia y, a veces, hepatomegalia. En la orina se
encuentra hemoglobina y hemosiderina, la cual per-
siste en los intervalos de las crisis.

Alteraciones hemdticas.

En la sangre se observa una anemia, generalmen-
te macrocitica, con anisocitosis, poiguilocitosis e in-
tensa reticulocitosis. Hay ademés neutropenia con
linfocitosis relativa y trombocitopenia. La bilirru-
binemia estid aumentada, no se han encontrado is-
ohemolisinas y la reaceion de Donath-Landsteiner es
negativa.

En la médula 6sea se ha comprobado una intensa
eritropoyesis, y en el rindén se encuentra hemoside-
rosis con cierta frecuencia.

Debido a la ictericia, antiguamente se confundia
esta enfermedad con la ictericia hemolitica familiar,
Desde los trabajos de MARCHIAFAVA y MICHELLI se
ha separado como entidad independiente, sabiéndose
que los hematies no son esferociticos y que la resis-
tencia globular es normal.

TrATAMIENTO.—EIl tratamiento consistira en pro-
curar evitar las erisis hemoliticas nocturnas median-
te la administracion de alecalinos. Cuando existe es-
plenomegalia se ha ensayado la extirpacion del bazo,
aunque, segin parece, sin éxito.

En algunos casos la enfermedad evoluciona espon-
taneamente hacia la curacién, pero al cabo de va-
rios afios sobreviene generalmente la muerte por
anemia.

HEMOGLOBINURIA DE ESFUERZO.

La hemoglobinuria de esfuerzo o de las marchas
es una enfermedad que se caracteriza por hemoglo-
binuria y albuminuria, a consecuencia de esfuerzos
fisicos. Se presenta, generalmente, en hombres jéve-
nes, en atletas y soldados, después de grandes es-
fuerzos corporales, especialmente marchas forzadas,
observindose en la orina hemoglobina y alblimina,
con anemia muy poco intensa.

El pronéstico es benigno y la enfermedad suele
cesar con la edad, aunque parece ser que la razén

es mas bien la falta de esfuerzos fisicos que g Bl
mento de los afos.

Las modernas investigaciones de GILLIGAN y cola.
boradores, en atletas de todas las edades, demyqg,
tran la existencia de una cierta hemoglobinemis
hemoglobinuria fisiol6gicas, que cesan después del
ejercicio,

MIOGLOBINURIA PARALITICA,

La mioglobinuria paralitica o paroxistica es una
enfermedad sumamente rara, que se caracteriza tam.
bién por hemoglobinuria. Pero en este caso la hemg.
globina que se elimina por la orina no procede de |
sangre, sino de los musculos.

Clinicamente se manifiesta por crisis hemoglg.
bintricas, acompaniadas de hinchazén y de doloy
muscular, seguidas luego por astenia, paralisis y
trastornos troficos, con abolicion de los reflejos tep.
dinosos. Estos trastornos se atribuyen a una pro-
duccion excesiva de dcido lactico que actuaria sobre
las fibras musculares.

Esta enfermedad se debe, probablemente, a ua
trastorno postural por alteracion de la cireulacitn
renal; es decir, algo semejante a lo que ocurre en
la albuminuria ortostatica.

ANEMIAS HEMOLITICAS SUBAGUDAS.

Dentro de este grupo se describen una serie de
anemias hemoliticas muy semejantes a la enferme
dad de Lederer, pero cuyo curso es mucho menos
agudo y la intensidad de las crisis hemoliticas es
menor. Comprende la anemia hemolitica macrocits
ria y la anemia hemolitica macrocitaria del emba-
razo.

ANEMIA HEMOLITICA MACROCITARIA.

JmviNez Diaz, de acuerdo con las observaciones
de WitTs, O’DoNOGHUE, DAVIDSON, LOVIBANG, DYES
y Young, opina que existe un tipo de anemia hemo
litica perfectamente definido, que se caracteriza por
ser macrocitaria. Afecta a personas de unos treintd
anos de edad. ’ .

Clinicamente, se observa palidez, astenia, fehncl}-
la y subictericia. En los momentos agudos de la ¢*
sis hemolitica, el bazo estd aumentado de tamano,
temperatura se eleva intensamente y el estado g&
neral es malo, llegando incluso a delirio y coma.

En la orina las reacciones de urobilina son posit
vas y existe un aumento del urobilinégeno fecal., En
las mucosas se observa tendencia hemorragica.

La sangre de estos enfermos revela una anemi
intensa macrocitaria, Los glébulos rojos son mes®
lociticos e hipercromicos, pero no se ven megalobles
tos: el niimero de reticulocitos esta muy elevad’
hay anisocitosis, poiquilocitosis y, algunas Vet
hematies nucleados de la serie normoblastica. La1®
sistencia globular generalmente esté disminuida-
alteraciones de la serie blanca consisten en 1‘{“‘”'
penia, que puede llegar a ser muy intensa, con is
citosis relativa. La bilirrubinemia esté aumentd i

Por las caracteristicas de esta enfermedad f
acabamos de resefiar vemos que se parece, pOf
lado, a la ictericia hemolitica familiar (ictericia. &7
mia hemolitica, esplenomegalia, hiperbilirrubin¢fe
urobilinuria, disminucién de la resistencia glo P
eteétera) ; por otro lado, a la anemia pernic (
mia macrocitaria, hipercromia, leucopenia). Pty
néstico diferencial con la primera se h g
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en cuenta gue no existc? esferocitosis ni micropla-
nia, sino todo lo contrario (macrocitosis). No se en-
cuentra el cardcter familiar de la ictericia hemoliti-
ca, la ictericia nunca es muy intensa y existen he-
morragias de las mucosas, que nunca se observa en
aquéllas. Con la anemia perniciosa se diferencia, so-
bre todo, en que los enfermos de anemia hemolitica
macrocitaria no responden, en absoluto, a los ex-
tractos hepaticos ni al dcido félico; no se encuen-
tran en la sangre megaloblastos, la resistencia glo-
bular esta disminuida y no se presentan las altera-
ciones digestivas y nerviosas tipicas de la anemia
perniciosa. Por lo tanto, el diagnéstico de la ane-
mia hemolitica macrocitaria se puede establecer per-
fectamente.

No existe un tratamiento bien definido en este
tipo de anemia, se han empleado transfusiones re-
petidas, hierro, ete., con resultados poco favorables;
en algunos casos se aconseja la esplenectomia. El
pronostico suele ser malo.

ANEMIA HEMOLITICA MACROCITARIA DEL EMBARAZO.

Durante el embarazo se presenta algunas veces
un tipo de anemia hemolitica de caracter macrocita-
rio, que algunos investigadores (VARELA, ete.) equi-
paran a la anemia de Lederer, y que otros, por el
contrario (JIMENEZ DiAz, ete.) consideran como una
enfermedad independiente,

Se trata de una anemia hemolitica de curso sub-
agudo y evolucién en forma de crisis, que se carac-
teriza por anemia macrocitaria intensa que no res-
ponde a los extractos hepaticos, el Acido félico ni la
timina, con aumento de la tilirrubinemia, urobilinu-
ria, aumento del urobilinégeno fecal y palidez con
ligero tinte ictérico.

El tratamiento indicado en esta enfermedad son
las transfusiones de sangre. El pronostico suele ser
favorable.

ANEMIAS HEMOLITICAS CRONICAS.

En este grupo vamos a estudiar una serie de ane-
mias hemoliticas que, aparte de su mismo curso cré-
nico, tienen todas ellas una serie de particularidades
comunes: cardcter familiar, alteraciones de estrue-
tl:lra de los glébulos rojos, ete. Comprende la icte-
ricia hemolitica familiar, la anemia de eélulas falci-
formes, la eliptocitosis y la anemia mediterrinea de
Cooley.

Ademis de estas anemias, creemos que se deben
de incluir en este grupo el estudio del sindrome de
von Jaksch y la panhematopenia de Doan y Wrigth.

nrimero se confunde muchas veces con la enfer-
medad de Cooley, aunaue creemos, con JIMENEZ DiAz,
que deben ser consideradas como entidades dife-
rentes_;. La segunda se caracteriza por una actividad
fagocitaria del bazo, anormalmente elevada.

ICTERICIA HEMOLITICA FAMILIAR.

La ictericia hemolitica familiar, lamada también
anemia esferocitica, ictericia acoltrica v anemia he-
mlitlca constitucional, es una enfermedad congé-

4 y familiar, caracterizada por anemia, ictericia
:'ee;ftlﬁnomegalia, de curso crénico y benigno, que
intem:;mnllpe por crisis hemoliticas més o menos
oy - El cardcter familiar es evidente; se trans-

¢ ¥ se hereda por uno y otro sexo como un ca-
mendeliano dominante. Desde los trabajos de
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MEULENGRACHT y GASSLEN quedé demostrado que
s6lo la padecen la descendencia de los enfermos,
siendo atacados generalmente la mitad del niimero
de los hijos, si uno de los padres es portador de la
enfermedad.

Etiologia y patogenia.

Existe en estos enfermos un factor constitucions_ﬂ
de gran importancia, predominando los tipos asténi-
cos y leptosomaticos que con gran frecuencia pre-
sentan el llamado “erdaneo en torre”. NAEGELI ha ob-
servado que la esferocitosis propia de estos enfer-
mos se presenta en sus descendientes, aunque no pa-
dezcan anemia.

En la actualidad se acepta que la ictericia hemo-
litica familiar o constitucional se debe a una mu-
tacién, en virtud de la cual los hematies se destru-
yen mas intensamente que en condiciones normales,
apareciendo como signo de la hiperhemolisis la cs-
ferocitosis, y debiéndose este aumento de la hemo-
lisis a una superproduccién de sustancias hemoliti-
cas afin no conocidas o a falta de materias inhibido-
ras de la misma. DAMESHEK y SCHWARTZ, en sus tro-
bajos experimentales en conejos, pudieron demos-
trar que la accién de las hemolisinas produce esfe-
rocitosis antes de destruir los glébulos, por lo cual
esta alteracion de la morfologia eritrocitica repre-
senta tinicamente un sintoma de la existencia de
una gran actividad hemolitiea.

Por el aumento del tamafio del bazo se pensé gue
la hiperfuncién del mismo seria la causa de la hi-
perhemolisis, va que es indudable la acecién esplé-
nica en la destruceién globular como parte esencial
del sistema reticuloendotelial. A pesar de esto, se
han descrito varios casos en los cuales continuaba
la anemia desnués de la esnlenectomia. Josgps des-
cubrié un factor antihemolitico en el plasma de la
sangre del cerdo, opinando que la falta de esta sus-
tancia inhibidora de la hemolisis seria la causa de
la hiperdestruccion eritrocitica.

Para intentar conocer el proceso hemolitico en
esta enfermedad, DACIE y MoOLLISON han estudiado
el tiempo de supervivencia de los hematies transfun-
didos. No encuentran ningiin mecanismo anormal
en la destruccion de los glébulos, y llegan a la con-
clusion de que la causa de la anemia hemolitica fa-
miliar es la formacién de hematies con una tenden-
cia a la hemolisis aumentada. Han realizado sus
trabajos inyectando hematies del grupo O a enfer-
mos de los grupos A o B, y de esta manera pueden
reconocer los glébulos transfundidos y observar el
tiempo que tardan en destruirse en la sangre del
enfermo; en sus experiencias, los eritrocitos dura-
ron un tiempo normal (de cien a ciento treinta dias).
Dacie ha estudiado la resistencia globular después
de practicar la esplenectomia, y ha observado que
se normaliza. Los bazos extirpados mostraron la
pulpa distendida y llena de hematies, encontrindose
grandes cantidades de pigmento conteniendo hierro
y nicleos fibrosideréticos, faltando la eritrofagoci-
tosis y la hiperplasia de las células reticulares. Opi-
na que la esferocitosis representa un trastorno pri-
mario de la eritropoyesis, o bien es la consecuencia
de la hemolisis anormal. Este investigador se incli-
na por la primera hipdtesis.

A consecuencia de la hiperhemolisis se forma una
cantidad excesiva de bilirrubina que, en parte, se
elimina por la bilis y en parte permanece en la san-
gre, dando lugar a una hiperbilirrubinemia que oca-
siona la ictericia. Ademés aumenta la estercobilina
y el urobilinégeno.

¥—
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Debido a la mayvor destruecién de los glébulos ro-
jos, se origina una anemia que, a su vez, hace reac-
cionar a la médula ésea, activando la eritropovesis,
reaccién que se manifiesta por un aumento de los
reticulocitos de la sangre, seglin veremos luego.

Sintomas y signos clinicos,

Anemia, ictericia y esplenomegalia son los tres
signos que caracterizan esta enfermedad, ¥y nueden
ger mas o menos acusados. segiin los casos. NAEGELI
establece tres formas diferentes: una, de anemia
cronica, con iectericia ligera: otra, de ictericia inten-
sa, con anemia muy poco acentuada, y una tercera,
de gran esplenomegalia. Sin embargo, lo mas co-
rriente es que se presenten asociados los tres sinto-
mas que acabamos de citar, no faltando ninguno de
ellos en un grado més o menos intenso.

Generalmente la enfermedad evoluciona despacio,
y de vez en cuando se presentan intensas crisis he-
moliticas, que determinan ictericia acentuada, agu-
dizacién de la anemia y aumento del volumen del
bazo. Las crisis hemoliticas pueden tener una inten-
sidad muy variable: unas veces se reducen a una
ictericia con febricula v decaimiento general: otras
empiezan con un escalofrio y fiebre alta, dolor abdo-
minal agudo, disminuyendo el niimero de hematies
rapidamente v aumentando la bilirrubinemia. En la
orina se acentdan la cantidad de pigmentos y las re-
acciones de urobilina, y lag heces se hacen mas pig-
mentadas. El bazo y el higado aumentan de tamafio
y son dolorosos a la palpacién. originindose algunas
veces espasmos de las vias hiliares, que dan cl as-
pecto clinico de cdlicos hepaticos, apareciendo las
heces méas o menos acdlicas. Estos trastornos se rea-
lizan en forma de crisis y pasan rdpidamente, pu-
diendo ser provocados por esfuerzos fisicos, enfria-
mientos, excitaciones psiquicas e incluso el emba-
razo.

Aparte de las crisis hemoliticas, la ictericia, aun-
que suele ser muy manifiesta, se tolera perfectamen-
te: por eso decia CHAUFFARD de estos enfermos: “iis
sont plus icteriques que malades”. El color de la
piel muestra desde un tinte muy pélido a un tono
amarillo muy intenso, seetin el momento de la »~n-
fermedad, sin existir prurito. La ictericia es acoli-
rira, llamando la atencién de los clinicos la falta de
bilirrubina v acidos biliares en la orina. En cambio,
existe urobilina y urobilinégeno en gran cantidad,
por lo cual la orina tiene color oscuro. Las heces
también son muy coloreadas por la gran cantidad
de estercobilina que poseen.

El higado suele conservar su tamafio normal, sor-
prendiendo generalmente la buena funcién hepitica
de estos enfermos ictéricos. El bazo, por el contra-
rio, suele estar muy aumentado de volumen, y la
esplenomegalia es casi constante, variando mucha
de unos casos a otros, y aun en el mismo caso, se-
gin el momento de la enfermedad. durante las cri-
sis hemoliticas suele ser dolorosa. En ocasiones pre-
sentan estos enfermos tlceras en las piernas de evo-
lucién toérpida.

Cuadro hemdtico.

La anemia es una de las caracteristicas de la ic-
tericia hemolitica familiar; ya hemos dicho que pue-
de ser mas o menos intensa, pero generalmente no
es muy acentuada, excepto en los momentos de cri-
sis hemolitica. Se caracteriza esta anemia por la es-
ferocitosis; es decir, la tendencia a la forma esfé-
rica de los glébulos rojos. CHAUFFARD observd por

Blmm:omg

primera vez que los hematies tenfan el didmetrg me.
nor de lo normal, a pesar de lo eunal el volumen ge
conserva en los limites fisiolégicos. Por esto algunog
hematélogos describieron una microcitosis que py
existe en realidad. ya que en todo caso debian ha.
ber hablado de microvlania. NAEGELI describi 1g
esferocitosis interpretindola como anomalia de £a-
racter constitucional, agignandola un gran valor des.
de el punto del diagnéstico y la natogenia. Por estg
razon llamé a la ietericia hemolitica anemia esfero.
citica. Experimentalmente se ha comvrobado des-
pués que la esferocitosis es una alteracién previa da
la hemolisis.

Aparte de la esferocitosis se encuentra, muchas
veces anisocitosis y policromatofilia. El niimero da
reticulocitos suele estar muyv aumentado, 1o que nog
indica la hiperactividad de 1a médula ésea. Su cifra
depende del grado de intensidad de la anemia y del
momento reaccional de la médula: pero ademés, en
cualauier momento de 1a enfermedad, siemnre estén
elevados, pues la médula dsea tiene una hiperfun-
cién continua nara comnensar el aumento de la eri-
trocateresis del bazo. Nunca se encuentran megale-
blastos ni megalocitos; la separacion entre esta en-
fermedad v la anemia perniciosa esti perfectamente
establecida, desde el punto de vista hematoldgico,
La cantidad de hemoglobina estid disminuida mas o
menos intensamente, segln el grado de anemia, pero
pronorcionalmente al niimero de glébulos roins esta
disminucién es igual o algo menor, de tal modo, que
el valor globular suele ser normal o lizeramente au-
mentado. Se trata, por consiguiente, de una anemia
normocrdémica o hipercrimiea noco intensa.

Es muv importante la disminueién de 1a resisten-
cia globular, aue va fué deserita por CHAUFFARD
Esta fragilidad de los eritrocitos se hace muy acen-
tuada durante las crisis hemoliticas, v puede llegar
a desaparecer en los neriodos de compensacion; sie-
le empezar entre 0.68-0.7 por 100 (en lTugar de 0.48-
0,50 nor 100 oue es lo normal). estando en relaciin
con la esferoritosis. En la actunlidad parece ser oue
estd establecido, sin nineuna duda. el naralelismo
entre disminueién de resistencia elobular y esfero-
citosia. Sepiin Srveer. los hematies en la iectericia
hemolitica son méas fragiles a la accidn de la lizo-
lIecitina del vlasma, oue los glébulos normales.
CHAUFFARD ha llamado la atencién sobre Ia frecuen-
cia con que se observa la autoaglutinacién de los
hematies.

La cifra de los leucocitos se conserva algunas ve
ces dentro de los limites fisiolégicos: otras, se ob-
serva leucocitosis, nue suele ser més intensa duran
te las crisis hemoliticas, pero cue generalmente 10
pasa de 15.000-20.000 glébulos blancos por milimet0
etibico. La férmnla leucocitaria nos muestra un al*
mento de neutréfilos con aparicién. algunas veres, de
mielocitos v metamielocitos, lo cual nos indica 18
respuesta hematonovética de la médula ésea, no 0
servindose neutréfilos hipersegmentados: el nume
ro de baséfilos también suele estar aumentado: 13
cifra de monocitos es, generalmente, un poco ele’®
da. Las plaquetas se conservan dentro de los limites
normales.

El dato del recuento de leucocitos y pladuetas €5
de gran interés para establecer el diagndstico dife-
rencial con la anemia perniciosa, pues en ésta
encuentran siempre disminuidos y abundan, entre
los neutréfilos, las formas hipersegmentadas (Pl
cariocitosis).

El suero sanguineo posee color nardo ama!'me"?
y contiene abundantes pigmentos hiliares. Con el m
todo de Hijmans van den Bergh se obtienen siempr®
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cifras muy elevadas de bilirrubina y la reaccién dia-
zoica es indirecta. Se ha comprobado que en la san-

o de las venas esplénicas existe mayor cantidad de
materia colorante de la bilis que en el resto de la
gangre venosa y arterial.

El mielograma nos demuestra la gran actividad
de la médula ésea, que se pone de manifiesto por
una intensa reaccion eritropoyética de tipo normo-
blastico. Esta actividad llega a estar tan auments-
da, en ciertos casos, que la médula 6_saa roja activa
ge extiende por todos los huesos, e incluso a veces
se han observado focos de eritropoyesis extramedn-
lares en el higado, bazo, riiién, ete.

El estudio citolégico de la pulpa esplénica ravela
gran cantidad de linfocitos, ligera monocitosis y cé-
Julas plasmaticas. S6lo en algunos casos se ven sig-
nos de eritrofagia, pero la reaccidén del hierro suele
ser positiva. El bazo de estos enfermos es de gran
volumen, tratindose de un 6rgano hlando, lleno de
sangre, que no tiene aumento del tejido conectivo.

En el higado existe aumento e hipertrofia de las
células de Kupffer, en las cuales se observa intensa
eritrofagia (restos de hematies y hemosiderina).

Diagndstico.

El diagndstico de la ictericia hemolitica se basa
en la ictericia acoliirica y la esplenomegalia, acom-
pafiadas de una anemia generalmente no muy inten-
ga, con esferocitosis, reticulocitosis, disminueion de
la resistencia globular y aumento de bilirrubina en
la sangre, con reaccién de Hijmans van den Bergh
indirecta. El hallazgo de las erisis hemoliticas y la
demostracién del caracter familiar refuerzan el
diagndstico. SINGER propone la prueba de la resis-
tencia globular a la lisolecitina, como un medio se-
guro de diagnéstico, ya que, segin sus observacin-
nes, es normal en los casos de sindrome hemolitico
que no son ictericia hemolitica familiar.

Las cirrosis esplenomegalicas que cursan con ic-
tericia, se diferencian de la anemia hemolitica fa-
miliar por la hepatomegalia, la orina colirica, la
resistencia globular normal y la reaccién de Hijmans
van den Bergh directa. El diagnoéstico diferencial
con la anemia perniciosa es claro; se basa en los
distintos cuadros hemdticos que poseen ambas en-
fermedades.

TRATAMIENTO.—1Tna vez conocida la importancia
del sistema reticuloendotelial en la eritrocateresis,
Se pretendié realizar su bloqueo por medio de la
colesterina, para evitar la hiperdestruceién globu-
lar; los resultados, sin embargo, no parecen que die-
ron resultado.,

Tampoco se obtuve éxito con los ensayos realiza-
dos con hierro, arsénico y extractos hepaticos. Mo-
dernamente hemos probado, como era de esperar,
con el mismo resultado negativo, el acido félico.

urante las crisis hemoliticas se prescribira re-
!P;?Saoeabsolutc_;, y si a consecuongia de ellas' la ane-
Eangr: muy intensa, se emplearan transfusiones de
g v;cpero con grandes precauciones, porque mu-
ek es se toleran mal. Si las crisis hemoliticas
N muy intensas ni numerosas, la anemia se so-
W£3 bl_ell y la enfermedad no es muy grave. (Ya
fern?:sc;t%do antes que estos ictéricos no parecen en-

Bﬂas;laserq' en cam‘qu_), si la anemia es muy in-
cia, el crisis hemohtncag se repiten con t‘recue_n—

ratamiento de eleccién es la esplencctomia.
ble bronéstico de Ia enfermedad ha mejorado nota-

qlﬁ?ﬁel{lgtieca.dmde que se practica esta intervencion

g———
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La esplenectomia da lugar a una mejoria _npta-
ble e inmediata, haciendo desaparecer la icte?mla y
la anemia; la urobilinuria cesa y la bilirrubinemia
se normaliza. Sélo persiste la esferocitosis y la dis-
minucién de la resistencia globular. La curacién ob-
tenida parece que es definitiva, y Gnicamente en al-
gunos casos la ictericia reaparece al cabo de cierto
tiempo con una anemia muy ligera (NAEGELI). La es-
plenectomia es una intervencién quirargica que aho-
ra se realiza con relativa facilidad; pero hay que
tener en cuenta la posible complicacién hemorra-
gica por la presencia de adherencias entre el bazo
y el diafragma. k

VALDONI propone la ligadura de la arteria espléni-
ca para los casos en que es imposible realizar la
extirpacién del bazo, pero los resultados no pare-
cen ser muy satisfactorios.

ANEMIA DE CELULAS FALCIFORMES.

La anemia de células falciformes, llamada tam-
bién drepanocitemia, anemia de hematies semiluna-
res o “sickle cell” anemia, es una enfermedad rari-
sima en Espafia, que se presenta siempre en indivi-
duos de la raza negra o mulatos de origen america-
no. Es dudoso que la padezcan los negros de Africa,
y en los casos, muy raros, citados en personas blan-
cas, parece ser que siempre se ha podido demostrar
el ascendiente negro.

Fué descrita en 1910 por HERRICK; se trata de
una anemia constitucional que se caracteriza porgue
se observan en la sangre de los enfermos hematies
con forma de hoz, guadaha o semiluna; es decir,
eritrocitos muy alargados, ineurvados y con los ¢x-
tremos afilados. Se transmite como un cariacter men-
deliano dominante no ligado al sexo, v clinicamente
se parece mucho a la anemia hemolitica familiar,
presentandose crisis hemoliticas con fiebre, anemia,
ictericia, urobilinuria intensa y hepatomegalia. A
veces existe también esplenomegalia, adenopatias y
lesiones ulcerosas en las piernas.

La caracteristica hematica de esta anemia he-
molitica es, como hemos dicho, la presencia de eri-
trocitos falciformes o semilunares, con la particula-
ridad de que las células rojas de la médula 6sea son
circulares y soélo se deforman cuando pasan a la
sangre, aungue experimentalmente se ha comnro-
bado que el plasma de los enfermos de anemia fal-
ciforme no cambia la forma de los hematies norma-
les. HAHN v GILLESPIE gefialaron la influencia que
ejerce la tension de oxigeno del plasma sobre la
forma eritrocitica; si colocamos una gota de san-
gre de estos enfermos entre porta y cubre parafi-
nando el borde de éste, observamos aue al princivio
la mayoria de los glébulos tiene la forma normal y
sdlo algunos de ellos son semilunares; pero a me-
dida que va pasando el tiempo, los hematies van
alargandose y tomando forma de hoz, y al eabo de
doce-veinticuatro horas, la transformacién es com-
pleta. Si entonces despegamos el cubreobjetos v de-
jamos que la sangre se oxigene, la mayoria de los
glébulos rojos recuveran su forma primitiva.

Aparte de esta peculiaridad, existe en la sangre
una anemia de tipo normoblistico ¥ normoerémico
con reticulocitosis muy intensa. Seglin Dices y
Mac CARTHY, la resistencia globular estd aumenta-
da e incluso algunos eritrocitos resisten a la hemo-
lisis hasta en agua destilada. La bilirrubinemia os
mayor que lo normal y la reaccién de Hijmans van
den Bergh es indirecta.

Experimentalmente, HoGAN, RICHARDSON y JoHN-
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SON observaron en las palomas una anemia de estas
mismas caracteristicas morfologicas, que se cura ad-
ministrando levadura de cerveza y que, en cambio,
no cede con ninguna de las vitaminas del comple-
jo B. Ante este hecho, pensaron que este tipo de
anemia se debe a la falta de un factor especial exis-
tente en la levadura, y opinaron que tal vez la ane-
mia de células falciformes de los negros tendria la
misma etiologia. Sin embargo, no concuerda facil-
mente la idea de que una enfermedad de caracter ra-
cial y hereditario se deba sencillamente a la caren-
cia de un factor alimenticio.

El tratamiento consiste en luchar contra la ane-
mia por medio de transfusiones repetidas. Se han
empleado también el hierro y los extractos hepéati-
cos, y en algunas ocasiones se ha realizado la esple-
nectomia con resultado diverso. El prondstico de la
enfermedad suele ser desfavorable.

ANEMIA ovALociTICA.

La anemia ovalocitica se caracteriza por la pre-
sencia en la sangre de hematies de forma oval o
eliptica. La intensidad de la anemia suele ser muy
ligera, y a veces se acompaina de ictericia. La resis-
tencia globular se conserva normal o esta ligera-
mente disminuida.

La eliptocitosis puede ademdas observarse en per-
sonas que no padecen ningin trastorno, y sélo se
descubre casualmente cuando por algin motivo se
realiza nn examen morfologico de la sangre. Fué
descrita en 1804 por DresBaAcH; desde entonces se
conocen unos centenares de casos. Esta anomalia es
de tipo familiar v se hereda como un cariacter men-

doliame deminanis, noe ligade al ouau.

Al observar la sangre de los enfermos de anemia
ovalocitica, se encuentran todos los hematies de
forma eliptica; parece que se estd observando una
extension de sangre de camello. dromedario, llama,
etcétera en lugar de humana. Por eso se habla en
estos casos de una degeneracién “cameloide” de los
glébulos rojos. Es una particularidad extrafia el
que no se hayan hecho observaciones parciales de
esta alteracion, pues se ha comprobado que es total
0 no se presenta.

Si se efectfia una puncién de la médula ésea se
observa que los eritrocitos juveniles son de forma
normal, y sélo se hacen elipticos cuando pasan a la
sangre circulante.

De la misma manera que ocurre en la drepanoci-
temia, si ponemos plasma de los portadores de ova-
locitos en presencia de hematies normales, éstos nn
se deforman, y por su parte los eliptocitos se con-
servan iguales en el plasma de personas sanas. Esto
demuestra que la causa de la alteracién morfoldgi-
ca zlobular estd en el mismo hematie.

El tratamiento de los enfermos de anemia ovalo-
citica consiste en luchar contra la anemia en los
casos raros en que ésta es intensa: generalmente no
hace falta adoptar ninguna terapéutica. Se cita, sia
embargo, en la literatura, algiin easo en que ze rea-
lizé la esplenectomia, por existir crisis hemoliticas
intensas.

ANEMIA DE COOLEY.

La anemia de Coolev, talasemia, anemia medite-
rranea o anemia de células en diana (“target cell”
anemia), es una anemia hemolitica grave, con re-
accién eritrobldstica, esplenomegalia y trastornos

31 marzq 4o

Se trata de una enfermedad de curso crénico, ca-
ricter congénito y familiar, cuya caracteristica pe.
mitica consiste en que se encuentran eritrocitgg
que tienen el aspecto de las dianas del tiro g
blanco. Por esta particularidad se agrupa con |3
ictericia hemolitica familiar, la eliptocitosis yla
anemia de células falciformes.

Esta enfermedad fué descrita por CooLey, en
1925, y solamente la padecen los nifios de los paj.
ses mediterraneos. Unicamente se cita en la literg.
tura un caso en una persona adulta; siempre gon
ninos o ninas italianos, griegos, sirios o descendien.
tes de oriundos de estos paises. Se citan numerosog
casos en varios miembros de una misma familia,
Jaso, ALEs y Parpo publican, en 1942, el primer
caso de anemia de Cooley en Espaiia, en una aifg
cuya abuela paterna era italiana.

Etiologia.

La mayoria de los investigadores opinan gque
existen factores constitucionales de gran importan
cia etioldgica en esta enfermedad, pero no se sahe
cual es la causa verdadera y el mecanismo de su
formacion. Unicamente estin de acuerdo en consi-
derar a la hemolisis como la causa evidente de la
anemia sobre una anomalia congénita.

Sintomas.

Clinicamente se observa en estos enfermitos una
palidez amarillenta con esplenomegalia y alteracio-
nes 6seas. La cara tiene un aspecto mongdlico, de
bido al color y a los trastornos éseos, consistentes
en malares muy prominentes y craneo grande con

vanlavacias frivebalue y o paziclaloeo aauy illeid wokibo,

A consecuencia de la intensa hiperplasia medular
existen alteraciones del esqueleto, presentando los
huesos un aspecto esponjoso. Las radiografias reve-
lan en los huesos largos una serie de trabéculas
transversales y un proceso osteolitico de los mismos.
En el craneo se describe un espesamiento del di-
ploe de los huesos de la boveda, con un aspecto es-
pinoso de la superficie semeiando un acerico. La de-
formacion de la cara la considera CAMINOPETROS
como un caricter racial, ya aue si se estudia el ar-
bol genealdeico de estos enfermos se observa qué
son descendientes de habitantes de Asia Menor.

La esnlenomegalia suele ser muy acentuada y
acompafia. eeneralmente, de hepatomegalia e hipe™
trofia ganglionar. En la orina existe urobilina, y 18
estercobilina fecal estd aumentada.

Alteraciones hemdaticas.

La anemia es de intensidad variable, y se cR}"‘Ctﬁ'
riza por ger de tipo hivoerémico, con anisocitosis
poiguilocitosis, microcitosis y aparicion de numero-
s0s normoblastos v eritrohlastos. Los hematies tie-
nen la hemoglobina distribuida de una forma irre:
gular, y muchas veces se condensa en el centro ¥
en la periferia (en forma de anillos), a lo cual deben
el aspecto de diana de tiro al blanco, de rodela 0 &
escaranela, que sélo se observa en esta enferm
Los reticulocitos son muy abundantes, v se suelen
encontrar también glébulos con cuerpos de Jolly: Iﬂ
resistencia globular estd, generalmente, muv a

mentada, hecho que se relaciona con la preser=
de los hematies en diana. has
El nfimero de leucocitos es elevado, y, en muc
ocasiones la leucocitosis es muy intensa y sé m;
paiia de neutrofilia, desviacién del Arneth a1
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quierda ¥y aparicién de formas inmaduras (mieloei-
tos y mieloblastos). .

Existe una gran hiperplasia de la médula 6sea;
con frecuencia se observan focos eritropoyéticos ex-
tramedulares.

La bilirrubinemia estd aumentada con reaccion
de Hijmans van den Bergh indirecta. Segin algu-
nos investigadores, la calcemia y la fosfatemia son
normales; otros dicen haber encontrado cifras altas
de calcio y bajas de fésforo, como ocurre en las afee-
ciones raquiticas.

Prondstico y tratamiento,

El curso de la anemia mediterranea es progresivo
y fatal, no existiendo un tratamiento eficaz. Se em-
plean transfusiones de sangre y terapéutica ferrosa,
con mejorias transitorias. En algunas ocasiones se
ha realizado la esplenectomia, pero los resultados
no han sido satisfactorios; generalmente, a conse-
cuencia de ella, la eritroblastosis aumenta y el cur-
so de la enfermedad se agrava. También se ha en-
gayado la paludizacién, que, segin CAMINOPETROS,
produce buenos resultados. En ocasiones se han con-
seguido mejorias pasajeras mediante el empleo de
quinina a grandes dosis.

SINDROME DE vON JAKSCH-HAYEM.

En 1889 describié von JAKSCH una anemia hipo-
cromica que se presenta en los nifios de corta edad;
HaveM hizo el estudio hematoldgico de la misma, y,
mas tarde, se conoce también con el nombre de ane-
mia pseudoleucémica infantil.

Se caracteriza esta enfermedad por anemia de tipo
hemolitico con esplenomegalia, aumento del tamano
del higado, urobilinuria e hiperplasia de ganglios
linfaticos, que se presenta en la primera infancia
en nifios muy desnutridos y muchas veces raqui-
ticos.

En la sangre se observan alteraciones de la se-
rie roja y de la serie blanca, con signos evidentes de
reaccién eritro y leucopoyética. Existe, en efecto,
una disminucion del niimero de hematies, con aniso-
citosis, poiquilocitosis, policromasia y presencia de
elementos jovenes (normoblastos y a veces eritro-
blastos), Ademas, el nimero de leucocitos esta ge-
neralmente muy aumentado, apareciendo abundan-
tes formas inmaduras, Existe, por lo tanto, un cua-
dro anémico-leucémico, con predominio de uno de
los dos procesos, segiin el caso de que se trate.

Muchas veces son nifios heredoluéticos; otras son
raquiticos o mal alimentados, y, en ocasiones, se
hace responsable de la enfermedad a los parasitos
Intestinales (oxiuros, ascaris, ete.).

El tratamiento de estos enfermos es finicamente
transfusiones de sangre,

PANHEMATOPENIA DE DOAN Y WRIGHT.

DoaN y WricHT han descrito con el nombre de
Panhematopenia una anemia de tipo pseudoaplasti-
o que se acompafa de explenomegalia y médula
o iperplastica, y que se caracteriza por una ac-

ad fagocitaria ‘del bazo muy intensa. Por ello

°::em08 que debe de incluirse dentro del grupo de
anemias con hiperdestruccién globular.
Sangre de estos enfermos se observa eritro-
ucopenia y trombocitopenia, pero la médula
tensamente hiperpléstica, conservando la
normal y los signos de regeneraciéon glo-

n la
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bular (policromatofilia y reticulocitosis). Lo que
caracteriza esta enfermedad es el bazo de gran ta-
mafio, repleto de células sanguineas, en el cual exis-
ten signos de una intensa macrofagia (en las’ célu-
las reticulares de la pulpa se encuentran fagocitados
elementos sanguineos de las distintas variedades).
La prueba de la esplenocontraceiéon de la adrenali-
na es intensamente positiva.

La esplenectomia produce la curacién radical del
cuadro clinico y hematolégico.

ANEMIAS HEMOLITICAS INFECCIOSAS.

Algunos agentes infecciosos son capaces de origi-
nar anemias de tipo hemolitico. Otros, por el con-
trario (estafilococos, estreptococos, meningococos,
neumococos), cuando ocasionan una anemia, lo ha-
cen actuando los productos de origen bacteriano so-
bre la médula ésea, dando lugar, por lo tanto, a una
anemia mielotéxica. -

La infeccion palidica, la septicemia por anaero-
bios, la sepsis por estreptococo hemolitico son las
principales causas de la anemia hemolitica infec-
Cclosa.

ANEMIA HEMOLITICA POR ANAEROBIOS.

Los trabajos de SCHOTTMULLER, BINGOLD, FRAEN-
KEL, LEHMANN, SCHULTEN, etc. han establecido que
la septicemia por anaerobios (especialmente la sep-
sis puerperal) es capaz de provocar una anemia he-
molitica. En efecto, los gérmenes anaerobios, y so-
bre todo el bacilo de Fraenkel de la gangrena ga-
seosa, pueden originar hiperhemolisis; la puerta de
entrada en el organismo suelen ser heridas cutaneas
o uterinas a consecuencia del parto y aborto.

El cuadro clinico empieza con escalofrio y fiebre
muy alta, y luego se presenta ictericia y palidez mo-
reno-parduzea, El color caracteristico de estos en-
fermos se debe a la presencia, en el plasma sangui-
neo, de bilirrubina en gran cantidad, hemoglobina
y hematina. En la orina las reacciones de urobilina
son muy intensas, y algunas veces también hay he-
moglobina y metahemoglobina. La toxemia y anoxe-
mia provocan alteraciones en las células renales y
hepaticas. Generalmente el curso de la enfermedad
es muy rapido y el prondstico muy grave; los ca-
sos que sobreviven al intenso proceso hemolitico es-
tan expuestos al peligro de insuficiencia renal y ure-
mia.

En la sangre encontramos una anemia acentuada
y progresiva, con cifras bajas de hematies y hemo-
globina y valor globular normal, que se acompa-
na de leucocitosis intensa, a veces de tipo leuce-
mioide.

El tratamiento consiste en eliminar el foco sépti-
co, administrar suero antigangrenoso, penicilina o
estreptomicina y transfusiones de sangre para re-
poner las pérdidas sanguineas.

ANEMIA POR ESTREPTOCOCO HEMOLITICO.

A pesar de que algunos investigadores no admiten
que el estreptococo hemolitico sea capaz de aumen-
tar la eritrocateresis (aunque en los cultivos destru-
ya la materia colorante de la sangre), otros, por el
contrario, opinan que puede ocasionar un cuadro
de anemia hemolitica, si bien es verdad que ademés
actiia sobre la médula ésea inhibiendo la eritropo-

.
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Este tipo de anemia hemolitica, semejante a los
que ya hemos descrito, se trata con sulfonamidas,
teniendo cuidado, naturalmente, con el empleo de
estos farmacos, porque ellos, a su vez, pueden scr
(como ya hemos dicho) agentes téxicos que provo-
guen la hiperdestrucecién globular.

ANEMIA HEMOLITICA PALUDICA.

La infeccion palidica es la causa mas importante
de anemias hemoliticas infecciosas. Generalmente se
presenta en casos crdnicog y puede ocasionarla el
plasmodium vivax, plasmodium malarie y laverania
malarie, siendo este ultimo el que desencadena la
hemolisis més intensa. Existe una enfermedad lla-
mada fiebre hemoglobintrica o fiebre de aguas ne-
gras (“Blackwater fever”), que se caracteriza por
el color oscuro de la orina, y que es la forma mas
acentuada. Algunos investigadores han querido ex-
plicar la génesis de estas anemias por la presencia
de leptospiras en la sangre de los enfermos, ademas
de los plasmodios. No parece, sin embargo, que este
hallazgo se haya confirmado.

El cuadro clinico de la anemia hemolitica paladi-
ca se manifiesta por escalofrios y fiebre, acompa-
fiados por vomitos y diarrea, y seguidos por icteri-
cia, esplenomegalia y hepatomegalia. La orina con-
tiene abundante cantidad de oxihemoglobina y me-
tahemoglobina, a lo cual debe su color oscuro, que
recuerda a la cerveza negra.

En la sangre existe una anemia intensa, con ci-
fras bajas de hematies y hemoglobina y reticuloci-
tosis muy acentuada, que indica una gran reaccion
medular. El acceso hemolitico puede evolucionar
hacia la normalidad o complicarse con altaracién
renal por la excesiva eliminacion de hemoglobina, en
cuyo caso puede ser mortal. La brusquedad del ata-
que, y el hecho de que su aparicién coincida con la
administracién de quinina, hace pensar que la hemo-
globinuria se deba a un verdadero choque anafilde-
tico por sensibilizacion medicamentosa. Esto pone
de manifiesto la semejanza de esta anemia con el
grupo de las hemoliticas alérgicas, que estudiamos
mas adelante.

El tratamiento de esta enfermedad consiste en
reposo, cardioténicos y grandes cantidades de sue-
ro fisiolégico intravenoso para mantener una buena
diuresis. Se suspenderd, desde luego, la quinina, y
se administrari atebrina, ete. Si la anemia lo hace
necesario, se efectuaran transfusiones de sangre.

ANEMIA HEMOLITICA POR BARTONELLAS.

En el Pert se ha descrito una enfermedad llamada
fiebre de Oroya, que se debe a un bacilo del grupo
de las Bartonellas, que se localiza también en el in-
terior de los hematies. Esta enfermedad se mani-
fiesta por una anemia hemolitica de tipo macrocita-
rio e intensa eritropoyesis, acompafiada por icteri-
cia y un cuadro infeccioso agudo.

En las ratas se ha conseguido provocar una ane-
mia experimental por Bartonellas, si previamente se
someten a una dieta deficiente o se les extirpa el
bazo.

ANEMIAS HEMOLITICAS TOXICAS.
Existe una serie de sustancias toxicas de natura-

leza gquimica diversa, que son capaces de producir
anemias hemoliticas muy semejantes entre si. En-
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tre estas sustancias se encuentran: el plomp, lag
sulfonamidas, fenilhidracina, arsenicales, sapop;
fosforo, venenos de serpientes y ardcnidos, clerts
especies de hongos, ete. Estos toxicos actiian, gep,.
ralmente, sobre los hematies circulantes y respeta
las células juveniles de la médula, por lo cual g
sionan una anemia con intensa reaccion eritropoy.
tica. En algunas ocasiones, sin embargo, ejereey
una aceién sobre la médula ésea, adoptando la gy
fermedad los caracteres de anemia aplastica o hipg
rregenerativa.

En las anemias hemoliticas téxicas se observay
muy frecuentemente alteraciones en los glébulos rp.
jos, que consisten en punteado baséfilo y corplsey.
los de Heinz-Ehrlich. En ocasiones, la anemia s
acompana de cianosis por la transformacion de |
hemoglobina en metahemoglobina, a consecuencia (s
la accion de las mismas sustancias téxicas que origi.
nan la nemolisis.

De todos estos cuadros anémicos, nos interesan,
especialmente, las anemias hemoliticas por sulfons
midas y la anemia hemolitica saturnina. La fenil
hidracina se viene usando desde hace mucho tiem-
po para producir anemias experimentales en los anj-
males de laboratorio.

ANEMIA HEMOLITICA POR SULFONAMIDAS.

Las sulfonamidas, tan empleadas en la clinica mo-
derna en el tratamiento de gran numero de enfer
medades, pueden originar una hemolisis con mets-
hemoglobinemia, tan intensa en algunos casos, gue
llega a ser mortal. S8in embargo, afortunadaments
no esti demasiado extendida, ya que, segin las e
tadisticas, se observan alrededor del 3 por 100 de
los enfermos con tratamientos sulfonamidicos en
adultos y del 10 por 100 en los nifios, Aparte dela
anemia hemolitica, pueden producir también una
anemia no hemolitica, agranulocitosis y tromboeito:
penia.

Generalmente, la anemia no guarda relacion con
el tipo de sulfonamida y la dosis empleada, sino qué
més bien parece que existen enfermos que tiened
una especial predisposicién para que en ellos se orl*
ginen los trastornos hemoliticos y que se trata de
un proceso de tipo alérgico, Sin embargo, se ad’ml’f?
que no todas las sulfonamidas actian con la mismé
intensidad, sino que la toxicidad va de mayor a It
nor en el orden siguiente: sulfanilamida, sulfapit
dina, sulfatiazol, sulfadiazina. ;

La anemia hemolitica por sulfonamidas se mail
fiesta clinicamente por palidez, ictericia y urobilin®
ria, con bilirrubinemia de reaccién ifidirecta. En los
casos muy acentuados existe hemoglobinuria ¥ he-
moglobina libre en el plasma sanguineo. Puede 8P
recer en forma lenta y progresiva o de una manét?
brusca. Generalmente el bazo y el higado se encué
tran aumentados de volumen. )

Las alteraciones hematicas consisten en hipogl”
bulia mAs o menos acentuada, segtin el momento d:
la enfermedad y la intensidad de la misma, con g%
aumento de los reticulocitos, y leucocitosis con P
dominio de formas jovenes. Se observa autoaglt
nacién de los glébulos rojos. En la médula 63*3?,“
comprueha reaccion eritropoyética y leucopoyet
intensa. odics

El tratamiento consiste en suspender la m
cién sulfonamidica y administrar alcalinos ¥ 8 i
glucosado, por via parenteral, para facilitar st )
minacién. Si existe ya una anemia muy acentl
se realizaran transfusiones de sangre. Genera




con este tratamiento la evolucién de la enfermedad
suele ser favorable, aunque se han citado algunocs
casos de muerte por insuficiencia renal y por la
aceion toxica de las sulfonamidas.

ANEMIA HEMOLITICA SATURNINA,

La intoxicacion por el plomo da origen a una ane-
mia hemolitica muy tipica, que se presenta entre los
obreros que trabajan en industrias en las cuales se
emplea dicho metal.

No existe criterio uniforme entre los distintos in-
vestigadores acerca de si la anemia se produce en
estos enfermos por un proceso hemolitico o por de-
ficiencia de la eritropoyesis; sin embargo, la hemo-
lisis se demuestra por la urobilinuria, la eliminacién
de porfirinas por la orina, el aumento de pigmentos
fecales y la siderosis de los érganos.

El plomo absorbido se fija en los huesos y en las
c¢élulas ricas en queratina (ufias, pelos), ahi se alma-
cena como un compuesto inerte y luego se va libe-
rando, poco a poco, y se elimina por la piel, el m-
testino y los rinones. En determinadas circunstan-
cias (acidosis, infecciones) se movilizan los deposi-
tos de plomo, pasa en cantidades excesivas a la san-
gre y da lugar a los fenomenos de intoxicacion.

Clinicamente se caracteriza esta enfermedad por
palidez, colicos intestinales, neuritis y paralisis pe-
riféricas (especialmente del radial). En los casos
muy graves se desarrolla un sindrome de hiperten-
sion endocraneana llamado encefalopatia saturnina,
gque consiste en pérdida de conocimiento, convul-
siones y excitacion maniaca, Generalmente, la ane-
mia hemolitica plimbica se produce de una manera
lenta, pero algunas veces existen crisis de hemolisis
con formacion muy rapida de anemia intensa, dolor
abdominal, porfirinuria, ete. En las encias, a nivel
del reborde dentario, se observa un ribete azulado;
los dientes y las ufias estdn ennegrecidos.

Las alteraciones heméticas se caracterizan por
anemia moderada, ligeramente hipocromica o nor-
mocromica, normobléastica, con anisocitosis y poi-
quilocitosis, que se caracteriza por la existencia de
hematies con punteado baséfilo. Este, aunque no es
exclusivo de esta enfermedad, se presenta en ella
con extraordinaria frecuencia, y se atribuye a la
aglutinaciéon de la sustancia baséfila de los globu-
los rojos, por la accién del plomo, Seglin JIMENEZ
Diaz, los hematies con punteado baséfilo son reticu-
locitos en los cuales la sustancia reticulofilamentosa
esta degenerada por el plomo. Este toxico parece ser
Que precipita como sal insoluble sobre la membrana
del hematie, con lo cual se hace mas quebradiza y,
por ello, disminuye la resistencia globular y se fa-
cilita la hemolisis. Los reticulocitos estin muy au-
mentados, lo cual indica una intensa regeneracion
eritrocitica. Ademas, la reticulocitosis es uno de los
Primeros signos de la enfermedad, observandose en
muchos casos, en los cuales todavia no existe ane-
xa ni ningin sintoma de intoxicacién. Este dato es

tal importancia, que algunos investigadores pro-
Egnt?:i el lrecuento de reticulocitos sisteméticamente
Puesta(:;s 0s obrr_eros_gue trabajan en profesiones ex-
>va8 a Intoxicacién por el plomo, como medida
amt%na preventiva. La reaccién de Hijmans van

M Bergh es indirecta,

Rars lh:«ilint:tgtn::o de anemia hemolitica saturnina se
éan ok Sandose en las caracteristicas hematolégi-
na, Ttad“, y en la determinacién de plomo en la ori-
o 1ambién con fines diagnésticos se utiliza la mo-
on de los depésitos de plomo por medio del

Tl 1 Y LN
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yoduro potasico, la parathormona o los extractos
paratiroideos.

El tratamiento consiste en alejamiento del foco de
intoxicacién y administracion de hierro si la inten-
sidad de la anemia lo requiere. En los casos agudos
se procurari eliminar ripidamente el plomo de la
sangre, facilitando su deposito en los huesos. Para
ello se dara calcio y vitamina D en grandes dosis,
con una dieta alcalina para conseguir el depésito
de calcio y fosfato de plomo en el esqueleto. En las
intoxicaciones crénicas muy atenuadas, algunos i:}-
vestigadores aconsejan la movilizacion de los depo-
sitos de plomo y su eliminacién, para lo cual se em-
plea una dieta 4cida pobre en calcio y la parathor-
mona. Esta indicacién, sin embargo, es peligrosa,
porque puede acarrear alteraciones del equilibrio
calcio-fosforo, y, por ello, no estd universalmente
aceptada.

Al conocerse el buen resultado conseguido en las
intoxicaciones por arsénico, mercurio, oro, ete. con”
el empleo del BAL (British Anti-Lewisite 6 2-3-di-
mercaptopropanol), se pensé que podria ser benefi-
cioso en el envenenamiento por el plomo. Muy mo-
dernamente (junio de 1948), WEATHERALL ha conse-
guido con el BAL reducir la mortalidad en ratones
intoxicados con inyecciones repetidas de acetato de
plomo, y ha observado que, “in vitro”, el 2-3-dimer-
captopropanol disminuye la mayor fragilidad de los
globulos rojos que produce el acetato de plomo. En
los conejos intoxicados con esta misma sal de plo-
mo, el BAL, aunque no modifica sensiblemente la
mortalidad, mejora la anemia que padecen.

GINSBURG y WEATHERALL observan posteriormente
(septiembre de 1948) que con el BAL disminuye la
cantidad de plomo del higado, médula ésea y hema-
ties en los conejos con intoxicaci6on saturnina ex-
perimental.

ANEMIAS HEMOLITICAS ALERGICAS.

Ya hemos dicho que existe un pequefio grupo de
anemias hemoliticas debidas a un choque alérgico
que se resuelve en una hemolisis aguda. En él se in-
cluyen: la anemia del fabismo, las de los trabaja-
dores del canamo y de la cafia y las originadas por
incompatibilidad de grupos sanguineos. De éstas,
ia més importante es la ocasionada por la presen-
cia del antigeno Rh, que da lugar a la llamada eri-
troblastosis fetal, que estudiaremos a continuacion.
Ademas, se pueden originar anemias hemoliticas a
consecuencia de transfusiones de sangre cuando no
se ha efectuado una determinacion correcta de los
grupos sanguineos del dador y receptor. Por ello
creemos de gran interés insistir en la necesidad de
realizar la clasificacién detenida de grupos, con lo
cual se evita la mayoria de los accidentes. Si éstos
se presentaran, debera suspenderse inmediatamente
la transfusion y emplear sangre compatible. A partir
del hallazgo realizado por LANDSTEINER y WIENER
del antigeno Rh se explicaron los, hasta entonces in-
comprensibles, accidentes observados durante las
transfusiones de sangre cuando existia segura com-
patibilidad sanguinea con arreglo a la clasificacién
de los cuatro grupos establecidos. En este caso, los
dadores son Rh positivos y los receptores poseen
aglutininas Rh que se ponen en contacto con el
aglutinégeno correspondiente (Rh), dando lugar a la
hemolisis consiguiente. Es imprescindible entonces
suspender la transfusion y emplear tnicamente
sangre Rh negativa; es decir, que no posea el an-
tigeno Rh.

El fabismo se ha observado en algunas regiones
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de Italia y Estados Unidos entre gente que consu-
me una especie determinada de habas (vicia faba).
En Espaiia esta enfermedad es muy poco frecuen-
te, pero, en cambio, es muy corriente una muy se-
mejante que presentan los trabajadores del canamo
y de la cana, descrita por primera vez por JIMENEZ
Diaz. En estos enfermos se producen crisis hemoli-
ticas con escalofrio, fiebre alta, dolor de rifiones,
malestar y hemoglobinuria, acompanadas de anemia
e hiperbilirrubinemia. En algunos casos existe un
sindrome de disnea y urticaria, observandose a ve-
ces purpura hemorragica. Experimentalmente, Ma-
NAI ha producido la sensibilizacién de animales de
laboratorio y el chogue anafilactico, utilizando como
alergeno las proteinas frescas de las semillas de
las habas.

ERITROBLASTOSIS FETAL.

Bajo la denominacién de eritroblastosis fetal se
incluye la ictericia grave del recién nacido, el ede-
ma generalizado del feto o hidropesia fetal y la ane-
mia congénita del recién nacido, que antes se des-
cribian como cuadros patoldgicos diferentes, y que
hoy se sabe que constituyen una sola enfermedad.
Todas ellas son consecuencia de una anemia hemo-
litica por una reacciéon antigeno-anticuerpo, debido
a la presencia del aglutindgeno Rh.

El 90 por 100 de las mujeres que tienen hijos con
eritroblastosis son Rh negativas, mientras que sus
esposos e hijos son Rh positivos. Al comprobar ésto
surgié la hipétesis de que el aglutinégeno Rh del
feto actiia a través de la placenta como antigeno en
el organismo materno, engendrando, por ello, aglu-
tininas Rh. Estas aglutininas pasan a la sangre del
feto, y alli aglutinan el antigeno Rh., produciéndose
Ia hemolisis consiguiente. A partir de esta anemia
hemolitica se originan todas las manifestaciones de
la eritrobastosis (ictericia, edema por lesiones del
endotelio capilar, trastornos hepaticos debidos a la
anoxemia, ete.).

Posteriormente a los trabajos que demostraron la
existencia de antigeno Rh, LEDINE ha descubierto
un nuevo factor sanguineo, con capacidad antigé-
nica, que ha denominado Hr, y que se observé en
una mujer Rh positiva que tuvo un aborto de un
feto con eritroblastosis. En este caso el padre era Rh
negativo, y en la sangre de la madre se encontraron
aglutininas que actuaban contra los globulos del
marido y del hijo.

La ictericia grave del recién nacido se manifiesta
por ictericia intensa, bilirrubinemia acentuada con
reaccion de Hijmans van dem Bergh indirecta, uro-
bilinuria, esplenomegalia, hepatomegalia y anemia
hipoerémica con reticulocitosis y eritroblastosis in-
tensa. Existe también leucocitosis, observandose cé-
lulas blancas inmaduras.

En el bazo, higado, rifién, ete. se encuentra meta-
plasia mieloide. Las células de Kupffer hepéticas
estidn hipertrofiadas y repletas de hierro. En el ce-
rebro se observan, a veces, lesiones degenerativas
de las células nerviosas.

En la hidropesia fetal domina el cuadro hemoliti-
co descrito y el edema es intenso y generalizado.

La anemia congénita del recién nacido se caracte-
riza por la palidez, hepatomegalia, esplenomegalia
y los trastornos ocasionados por anoxemia.

Prondstico y tratamiento.

El pronéstico de la eritroblastosis infantil es muy
grave, observandose, generalmente, un 80 por 100
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de mortalidad durante las primeras cuarenta ¥ otho
horas de la vida.

El tratamiento consiste en sustituir la sangre del
nifio por otra que carezca del antigeno que ha dado
lugar a la aglutinina materna. Por eso no se pueds
emplear para transfusion, en estos casos, sange
corriente, porque cada 7 donantes 6 son Rh positj.
vos, y necesitamos precisamente sangre Rh negati.
va, La sangre Rh negativa no evita la hemolisis ga
los globulos del nifio, pero proporciona células que
no serdn destruidas mas rapidamente que en congj.
ciones normales. Con este tratamiento se obtieney
resultados magnificos, no necesitindose generalmen.
te mas de dos transfusiones. El volumen de sangrs
a administrar se calcula en centimetros cibicgs
aplicando la férmula siguiente:

% de aumento hemoglobina requerido

< volumen sanguines,
100

(El volumen sanguineo es aproximadamente 88
centimetros cubicos por kilogramo de peso.)
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ORIGINALES

ALGUNAS PARADOJAS EN EL PROBLEMA plicarse normalmente por qué no sale por la
CLINICO Y PATOGENICO DE LAS ICTE- orina, al tiempo que por el higado, bilirrubina.

RICIAS Esto parece que podria hallar su explicacién si
se acepta que la bilirrubina indirecta (hemo-
C. St Disz. ‘H. CASTRG MENDOZA rrubina) es el pigmento ligado a una proteina,

y en ese caso la molécula resulta lo bastante
grande para no ser eliminada por la filtracion
Glinicas Médicas de la Facultad de Medicina y del Hospital glomerular, como ocurre con las proteinas del
Bloquimieas Moo ledicas. Seccion de  plasma, segilin el actual concepto. Solamente en
el higado, cuando la célula hepatica deshace esa
union, el bilirrubinato es captado y encarrilado
_Tratamos solamente en este trabajo de enun- a los capilares biliares. El hecho de que la san-
ciar algunas paradojas que se encuentran en el gre normal dé la reaccién de H. v. d. BERGH ?
estudio clinico de las ictericias y en la investi- indirecta favorece este punto de vista.
gacion experimental del recambio de pigmen- Pero cuando se hace sistematicamente la de-
tos biliares, que nos demuestran hasta qué pun- terminacién de las colemias en el hombre nor-
to se debe considerar atin como inseguro lo que mal, se ve que ya en el sujeto normal existe
sabemos acerca de ello. Es necesario verlo asi una parte de hemorrubina y otra parte de cole-
Para que se comprenda la necesidad de un es- mia directa o por colerrubina. Es més, aunque
tudio ulterior de estas cuestiones que pueden sean poco frecuentes, existen algunos casos,
Parecer tan firmemente adquiridas y seguras. seis en nuestra serie de 200 normales, en los
una serie ulterior de trabajos desarrolla- que falta la hemorrubina y toda la colemia es-
Yémos cada uno de los aspectos que hoy nos li- timable en el suero es directa. ;Por qué no tie-
Mitamos a sefialar y sus posibles explicaciones. nen estos sujetos bilirrubinuria? Con el méto-
bié;, La colemia normal se considera como de- do utilizado en nuestro Instituto para la deter-
obreposlblementg a la necesidad de un dintel minacion de bilirrubinas, en ninguno de estos
minarell cual la célula hepatlcq fcrabaja para eli- individuos hemos encontrado pigmento biliar
bilida 08 pigmentos con la bilis; cabe la posi- en la orina. ; .
- d sefialada por varios autores de que al- El perro es un animal que apenas tiene cole-
Be:éliflslcasos de hiperpplemia constituci_onal sean mia normal_. como si sus célplas hepaticas fue-
umbmilimgnte expresion de una elevacién de este  ran de un dintel muy bajo; sin embargo, en mu-
'Pigmen’to e t.:aré.ctfey cor}stltumqnal. Siendo el chos c_le ellos puede _determmarse con suficiente
louls, § blhm:_ (bilirrubinato sédico) una mo- seguridad. I_’ues bien, nc_)sotros encontramos
e tamafo no excesivo, es necesario ex- que la colemia en estos animales es, en algunos

*4—
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