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PROTOCOLOS DIAGNOSTICOS Y TERAPEUTICOS

Fallo medular eritropoyético (Anemia aplasica y eritroblastopenia aislada)

F. J. A. GuisasoLa, ANA BLANCO y C. VALBUENA

El fallo medular de la serie eritroide
puede producirse como consecuencia de
una alteracidén de la célula madre, con lo
que la anemia se acompafia de neutrope-
nia y trombopenia (Anemia aplisica); o
bien afectar a células eritropoyéticas dife-
renciadas, siendo en este caso la anemia la
Gnica manifestacion (Eritroblastopenia
aisladz). Tanto en un caso como en otro la
sangre periférica, y siguiendo el esquema
inicial del diagndstico de las anemias,
MOStrard una agmemia normnocrémica,
normocitica y reticulocitopénica.

PAUTA DIAGNOSTICA

DIAGNOSTICO DE LA ANEMIA

Se basa a su vez en: manifestaciones
clinicas y datos analiticos generales.
Clinicamente se puede presentat y en de-
pendencia con la intensidad de ésta: pali-
dez, astenia, taquicardia, polipnea con
disnea al esfuerzo, soplo sistdlico. La pre-
sencia de esta sintomatologia debe hacer
pensar en principio en una erstroblastope-
nia aislada. Cuando Esta se asocia a clinica
infecciosa (fiebre, tlceras bucales) y/o he-
morrigica (equimosis, hematomas o pete-
quias) hay que sospechar una azewia
aplisica. Los datos analiticos iniciales en
sangtre periférica nos demostrarin la exis-
tencia de una disminucién de la cifra de

hemoglobina y ntmero de hematies con
V.CM., H.CM. y CH.C.M. normales y cifra
de reticulocitos disminuida (Azenziz nor-
mocrmica, normocitica y reticolocitopéni-
ca) de forma aislada (erstroblastopenia) y
asociada a cifras de granulocitos inferiores
a 1.500 mm? y plaquetas a 150.000 mm?
en la aplasia medular.

DIAGNOSTICO DEL FALLO MEDULAR

El estudio bidpsico de la médula ésea
es fundamental para realizar éte. En la
eritroblastopenia aislada se encuentra unas
disminucién marcada de los elementos eri-
troides conservindose normales el resto de
las series (mieloide y megacariocitica). En
la anemia aplisica la depresion afecta a to-
das las series siendo sustituido el tejido
medular por grasa, tejido conjuntivo y cé-
lulas histio-monocitarias. A este hecho bi-
sico se suelen asociar alteraciones conse-
cuentes a la falta de eritropoyesis tales co-
mo: sobrecarga férrica (hierro, ferritina e
IsT elevados), elevacidon de hemoglobina
fetal. Con los datos aportados con el estu-
dio de la médula osea asi como las mani-
festaciones clinicas y alteraciones en sangre
periférica, podemos catalogar el fallo me-
dular en (Tabla I):

Anemia aplisica.
Eritroblastopenia aislada.
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Tasra I. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ENTRE LAS ANEMIAS

ANEMIA APLASICA ERITROBLASTOPENIA
CLINICA Anemia Anemia
Infeccién
Hemorragia
SANGRE PERIFERICA Anemia normocr. normoci. Anemia normoct. normoci.
Reticulocitopenia Reticulocitopenia
Granuloeitopenia
Trombopenia
MEDULA OSEA Fallo tres series medulares Fallo eritroide aislado

DIAGNOSTICO ETIOLOGICO

Anemia aplisica. En esta debemos de
diferenciar en primer lugar las formas con-
génitas y adquiridas y dentro de las segun-
das las primarias y secundarias.

Las principales difetencias entre las for-
mas congénitas y adquiridas vienen suma-
rizadas en la tabla II.

Las anemias apldsicas congénitas mis
importantes son:

— Anemia de Fanconi.

— Anemia constitucional familiar no
asociada a M.C.

— Disqueratosis congénita.

— Anemia aplisica precedida de
trombocitopenia neonatal.

— Sindrome de Shwachmann-Dia-
mond.

En las formas adquiridas el diagnéstico
diferencial se establece segin el esquema
de la Figura 1.

Enitroblastopenias aistadas. Como en el
grupo anterior tenemos que diferenciar las
formas congénitas de las adquiridas. De
las primeras la mis frecuente es la Anemia
de Blackman-Diamon. (Tabla III).

De las formas adquiridas hay que dife-
tenciar: Idiopitica, producidas por drogas,

infecciones, malnutricién, las crisis apldsi-
cas de las anemias hemoliticas, insuficien-
cia renal.

TRATAMIENTO

El tratamiento de los fallos medulares
puede ser contemplado bajo dos aspectos
diferentes pero complementarios e iguales
en importancia, a la hora de obtener la re-
cuperacioén total.

Por un lado estd el rratamiento de
mantenimiento cuya finalidad es mante-
ner al paciente en las mejores condiciones
posibles hasta que la funcién medular se
restablece. Por otro se encuentra el zrasa-
miento de base o regemerador medular,
con &l se pretende restablecer la funcién
hematopoyética.

TRATAMIENTO DE MANTENIMIENTO

Abarca a su vez dos apartados: el susti-
tutivo y la profilaxis de las infecciones.

La transfusién de hematies se realizara
en estos enfermos con indicaciones muy
estrictas. Si es posible de donantes fami-
liates y siempre los mismos. Se transfundi-
tin hematies lavados carentes en lo posi-
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Tapra II. DIAGNOSTICO DE LA ANEMIA APLASICA
CONGENITA ADQUIRIDA

INSTAURACION Progresiva Brusca
MALFORMACIONES Frecuentes No
NEUTROPENIA Moderada (250-950/mm?) Severa
CELULARIDAD MEDULAR Hipocelular Aplasia severa
ERITROPOYESIS Megaloblistica Ausente
RETICULOCITOS De02a3 % De0Oal%
HEMOGLOBINA FETAL Hasta un 10 % Superior 2 10 %
ANTIGENO 1 Normalmente presenta Solo en la mitad
AMINOACIDURIA Invariable Solo en la mitad
ALT. CROMOSOMICAS A veces Nunca

Tasra III. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE LAS ANEMIAS
CONGENITA ADQUIRIDA

INICIO Antes del afio A cualquier edad
MALFORMACIONES En un 25 % Nunca
ANTIGENO 1 Presente Ausente
HEMOGLOBINA FETAL Aumentada Normal
ERITROPOYETINA Elevada Normal o baja
RESPUESTA CORTICOIDES Buena Variable

ble de plasma y leucocitos. La indicacién
de la transfusion es cuando la anemia pro-
duzca sintomas incipientes de insuficiencia
cardiaca. La cifra de 7 g/dl de hemoglobi-
na es indicativa de vigilancia estrecha pero
nunca de transfusion. La cantidad es de
10-15 ml./Kg. de peso.

La infusion de plaquetas se realizara
en los casos que se presente clinica hemo-
rrdgica o cuando coincida una infeccidn y
las plaquetas estén por debajo de 20.000
mm’ aun en ausencia de ésta. Las precau-
ciones en los donantes serdn las mismas
que ya hemos descrito. La dosis es de 2
unidades por cada 10 Kg. de peso. La in-
fusién de granulocitos hoy en dia se utili-
za cada vez menos y solamente estatia
indicada en los casos de sepsis grave con
granulocitos inferiores a 500 mm? y resis-
tencia a la terapéutica antibidtica. En las

eritroblastopenias  aisladas se utilizara la
sustitucién de hematies tinicamente.

La profilaxis de infecciones sélo se em-
plea en las anemias aplésicas. Esta se basa
fundamentalmente en medidas higiénico-
dietéticas en las fases de agranulocitopenia
grave. Se realizard desinfeccién de cavidad
bucal con lavado repetido y después de las
comidas de la mucosa con soluciones anti-
sépticas. Asi mismo se pueden utilizar po-
madas con antibi6ticos en fosas nasales.
Los pacientes recibirin alimentacién estéril
y como pauta de descontaminacion parcial
se recomienda Sez#n® 2 comprimidos
cada 12 horas por via oral, Mycostatin®
enjuagues tragando &ste cada 6 horas y al-
ternando con el Fungizona®  enjuagues
tragando cada 6 horas.

La antibioterapia profilictica no esta
justificada y solo se empleatd cuando apa-
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rezca fiebre. En este Gltimo caso y tras la
recogida de sangte para hemocultivos (tres
extracciones sucesivas en intervalos de 10
minutos) en la fase de pico febril, se utili-
zard de forma empirica (Fig. 1).

l FIEBRE superior a 38,SE|

HEMOCULTIVO ,

CLOXACILINA 100 mg/Kg/dia
PIPERACILINA 300 mg/kg/dia
NETILMICINA 9 mg/Kg/dia

HEMOCULTIVO - HEMOCULTIVO +
no cede fiebre

CEFUROXIMA 100 mg/Kg/dia Terapeutica en rela-
AMIKACINA 20 mg/Kg/dia cién antibiograma

NO CEDE FIEBRE

[[ANFOTERICINA B 0,5 mg/Kg/dia |

FIG. 1.  Profilaxis antibiética en las anemaias aplisicas

TRATAMIENTO DE BASE O DE REGENERA-
CION MEDULAR

En la actualidad se basa en el trata-
miento con suero antilinfocitario y el
ttansplante de médula dsea.

Tratamiento con suero antilinfocitario.
La pauta de tratamiento a realizar en las
anemias aplisicas seté:

— Preparado ATGAM®

— Dosis a administrar: 30 mg./Kg./
dia durante 6 dias. '

— Modo de administracién. Diluir el
producto en 500 ml. de suero fisioldgico.
Iniciar la infusidn muy lentamente
aumentando el ritmo progresivamente de
forma que un 5 % de la dosis total pase

en la primera hora. Si no existen signos
de intolerancia se pasara la dosis en 6 ho-
1as.

Precauciones. Una hora antes de iniciar
la infusién inyectar 0,1 ml. del producto
diluido 1/1.000 intradérmica. Si existen
sintomas generales (urticaria, prurito gene-
ralizado, taquicardia, disnea, hipotension
o anafilaxia) el tratamiento no se debe de
realizar. Los sintomas locales no lo con-
traindican. Media hora antes de iniciar el
tratamiento se administrarin 4 mg. de
Polaramine® por via oral. El tratamiento
debe ser vigilado de forma rigurosa por un
médico con el material dispuesto para tra-
tar un posible shock anafil4ctico.

Junto con el suero antilinfocitario se
administrard metilprednisolona (Sofunzo-
derin® ) los dias 6, 7 y 8 de tratamiento 2
la dosis de 15 mg./kg./dia en infusién
endovenosa de 30 minutos de duraci6n.

Antes y durante el tratamiento se
mantendri la hemoglobina por encima de
9 g/dl y las plaquetas en cifras supetiores
a 20.000 mm?3.

El efecto toxico mis frecuente es la en-
fermedad del suero que suele cursar con
fiebre alta, rash generalizado, artralgias y
proteinuria. Ello no presupone la inte-
rrupcién del tratamiento, tratindose en
los casos en que aparezca con prometacina
(50 mg. cada 12 horas v.1.), prednisona
(40 mg./m?/dfa v1.) y paracetamol (15
mg./kg./cada 6 horas). Menos frecuentes
son la hemdlisis aguda, hipotensién o sig-
nos respiratorios, dolor toricico los que
obligan a suspender el tratamiento.

Transplante de médula Gsea. Se teali-
zard en los que fracasa la terapéutica ante-
tior y que tengan hermano HLA compati-

ble.

Tratamiento con corticoides. Sdlo se
utiliza en las eritroblastopenias congénitas
tipo Blackman-Diamond. Se utiliza la
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prednisona a dosis inicial de 2 mg./kg./
dia v.0. durante 2 semanas. Si se obtiene
respuesta se it disminuyendo de 4 en 4
mg. semana hasta alcanzar la dosis mini-
ma que mantenga tasas de hemoglobina
normales. Si no responde a la dosis inicial

se duplicard ésta (4 mg./kg./dfa) mante-
niéndola durante 2 semanas.

En la actualidad no se recomienda el
tratamiento con andrdgenos salvo en los
casos que fracasen todas las terapéuticas
anteriormente descritas.
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