DEPARTAMENTO: BIOANÁLISIS CLÍNICO.

ASIGNATURA: Diagnóstico I.               FECHA: ____________________

UNIDAD 2
CLASE: 9-10 

ASUNTO: Sistema hemolinfopoyético.
SUMARIO: 2.2.2- Síndrome hemolítico. Anemia Hemolítica Concepto. Clasificación. Epidemiología. Semiología. Fisiopatología. Diagnóstico diferencial de laboratorio. Medidas de prevención. Pautas generales de tratamiento. 

OBJETIVOS: 
1- Interpretar el Síndrome hemolítico. Anemia Hemolítica. Concepto. Clasificación. Epidemiología. Semiología. Fisiopatología. Diagnóstico diferencial de laboratorio. Medidas de prevención. Pautas generales de tratamiento.
         ACTIVIDAD INICIAL: 

· Organización del grupo.

· Chequeo del porte y aspecto personal.

· Pase de lista.

INTRODUCCIÓN:

Preguntas de comprobación.

1- ¿Qué entienden por anemia?

2- ¿Qué síntomas refieren los pacientes que padecen de anemia?

3- ¿Qué tipos de anemia ustedes conocen? 

4- ¿qué pruebas de laboratorio consideran se le deben realizar a los pacientes para detectar una anemia?
DESARROLLO:
SÍNDROME HEMOLÍTICO

En el síndrome hemolítico se incluyen varias afecciones que tienen como característica común la disminución de la supervivencia de los eritrocitos en la circulación y la aparición de la anemia cuando la destrucción de los eritrocitos excede la capacidad de síntesis medular. 

Anemia Hemolítica.

Tienen como características común la disminución de la supervivencia de los eritrocitos en la

circulación y la anemia se agrava cuando la destrucción de los eritrocitos excede la capacidad

 de síntesis medular.

Clasificación de las anemias Hemolíticas: 
1- Anemias hemolíticas intracorpusculares: Debidas a un defecto del eritrocito (intrínsecas – 

congénito)

a) Defectos en la membrana eritrocitaria: -Esferocitosis hereditaria, Eliptocitosis, enfermedad por Rh, Estomatocitosis.

b) Alteraciones de las enzimas: Enzimopatías de la vía glucolítica, Enzimopatías de la vía de las pentosas y del metabolismo del glutatión, Enzimopatías del metabolismo nucleotídico.

c) Defectos en la estructura y síntesis de la hemoglobina: Hemoglobinopatias S, C, D, Talasemias, Hb inestables 

2- Anemias hemolíticas extracorpusculares: Extrínsecas o adquiridas.

a) Inmunes: Transfusiones de sangre incompatibles, Enfermedad hemolítica del recién nacido, Anemia hemolítica auto inmunes, Anemia asociadas a fármacos.

b) Traumática y microangiopática: Prótesis valvulares, Síndrome urémico- hemolítico, PTT (púrpura trombocitopenica trombotica), CID 
c) Infecciones: Protozoos (Paludismo, toxoplasma) Bacterias (Cólera, Fiebre tifoidea)

d) Sustancias químicas: Drogas, venenos, tóxicos

e) Agentes físicos: Calor, quemaduras

f) Hiperesplenismo

g) Déficit de vitamina E en el recién nacido

f) Hiperesplenismo.

3. Mixtas: HPN.
 MANIFESTACIONES CLÍNICAS DE LAS ANEMIAS HEMOLÍTICAS

Las principales son, anemia, ictericia y esplenomegalia la cual depende del grado de hemólisis y la forma de aparición.

Hemólisis aguda: Es poco frecuente y aparece en procesos adquiridos, el paciente presenta, fiebre, escalofríos, dolor lumbar y/o abdominal, cefalea, vómitos, íctero, hemoglobinuria y puede llegar al shock, oliguria y anuria si la hemólisis es grave.

Hemólisis crónica o episódica: El cuadro clínico es variable, se presenta en las de origen congénito, puede ser asintomático o presentar anemia con, astenia, palpitaciones, cefalea, disnea, y aparecen de forma características, íctero, esplenomegalia, colelitiosis, úlceras en las piernas, anomalías esqueléticas.

Diagnóstico de laboratorio.

Además de las investigaciones comunes para todas las anemias se realiza, prueba de Coombs, RGO, Electroforesis de Hemoglobina, estudios cuantitativos y cualitativos de las enzimas, estudios genéticos y anomalías morfológicas específicas en lámina periférica 

Se observa reticulocitosis, normoblastosis, leucocitosis y trombocitosis en ocasiones, en médula se observa una hiperplasia eritroide, aumento del hierro plasmático.

Anemia Falciforme o Drepanocítica (Sickle cell) (Autosómica recesiva)
Las Hemoglobinopatias S forman un grupo de anemias hemolíticas crónicas, características de la raza negra debidas a la herencia del gen de la Hb S, que consiste en la sustitución del ácido glutámico por la valina en la posición 6 en la cadena beta de la globina.

La sicklemia es el estado homocigótico SS en el cual el gen de la Hb S es heredado de ambos padres, los otros estados con Hb S son menos frecuentes y entre ellos tenemos, Hb SC, Hb SD, talasemia, etc.

CUADRO CLÍNICO.
El paciente homocigótico SS se caracteriza por:
Extremidades largas, tronco corto, manos y dedos alargados, cráneo en torre, paladar ojival, tibia en sable, retraso del desarrollo pondoestatural y sexual.

Palidez e ictericia de intensidad variable

Esplenomegalia que desaparece entre los 6 y 8 años de edad generalmente

Hepatomegalia moderada

Cardiomegalia, taquicardia, soplos funcionales y cansancio fácil

Estas manifestaciones varían de un paciente a otro y en un mismo paciente en el transcurso del tiempo.

Principales manifestaciones clínicas.
1- Síndrome o episodios dolorosos
2- Manifestaciones hematológicas

3- Lesiones de órganos

Exámenes complementarios.

1- Hb. Entre 60 y 80 g/l
2- Constantes corpusculares: anemia normocítica normocrómica

3- Lámina periférica: macrocitosis, anisocitosis, poiquilocitosis, tipocromía, drepanocitosis, target cell (célula en diana), policromatofilía, normoblastos, Anillos de Cabot, Cuerpos de Howell Jolly, Punteado basófilo.

4- Leucograma. Leucocitosis (12-15x10 9L) con predominio de polimorfonucleares (DI), eosinofilía y monocitosis.

5- Conteo de plaquetas. Normal o trombocitosis ligera
6- Conteo de reticulocitos. Generalmente aumentado(reticulocitosis), disminuye en crisis aplástica.

7- Prueba de falciformación. Positiva tanto en el paciente homocigótico como heterocigótico

8- Eritrosedimentación .Normal o acelerada durante las crisis aplásticas o infecciones

9- RGO. Aumentad

10- Electroforesis de hemoglobina. Muestra una corrida SS homocigótico

                                                                                          AS heterocigótico

Es importante la prueba de solubilidad para diferenciar la Hb S de la Hb D deigual comportamiento electroforético.

11- Medulograma. Intensa hiperplasia del sistema eritropoyético, en las crisis aplásticas hay disminución marcada o ausencia de la serie eritropoyética

12- Estudios radiológicos. Se observa osteoporosis, cráneo en cepillo, vértebras bicóncavas, tibias en sablee, cardiomegalia, necrosis de la cabeza del fémur y otros

13- Cuantificación de Hb S, tiene valor en la conducta de la crisis.

14- Otras investigaciones. LDH – elevada, Bilirrubina – aumentada a expensas de la BI
ACTIVIDAD FINAL:

Se realiza el resumen de la clase.

Preguntas de comprobación:

1- ¿Cuándo estamos en presencia de una anemia? 

2- Mencione 3 de las clasificaciones de las anemias
3- ¿Cuáles son las manifestaciones clínicas comunes a todos los tipos de anemia?
4- Clasifique la anemia morfológicamente con los siguientes datos VCM:73 fl HCM. 26 pg
TRABAJO INDEPENDIENTE:
1- Identifique el tipo de anemia a través del siguiente cuadro clínico¨
Paciente de 23 años de raza negra, con una Hb 6.4g/L, conteo de leucocitos 12.9 x 10/9L,

      Reticulocitosis, en la lámina periférica se observa anisocitosis, poiquilocitosis, hipocromía, 

     drepanocitosis, target cell (célula en diana), policromatofilía, normoblastos, Anillos de Cabot,

     Cuerpos de Howell Jolly, Punteado basófilo y la electroforesis de Hb es SS.
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