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favorable results during hospitalization in addition
to an immediate surgical postpartum the patients
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Pregnancy in patients with hereditary spherocytosis
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control and at the third level of medical care. There
is not much literature covering both conditions and

there are few reported cases.
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Resumen

Presentamos el caso de una paciente embarazada
con esferocitosis hereditaria de 27 afios de edad
con un embarazo de 36 semanas de gestacién que
acude a la consulta para control de embarazo, es
ingresada a hospitalizacién por taquicardia fetal y
datos de agudizacién de esferocitosis hereditaria,
durante su estancia es intervenida quirdrgicamente
realizando una cesdrea de urgencia por estado fetal
no tranquilizante con resultados favorables durante
el mismo y en el puerperio quirdrgico inmediato,
se decide su egreso y control en la consulta externa.
La esferocitosis hereditaria es la anemia hemolitica
mas frecuente en el mundo, con una incidencia de
1/2 000 caucisicos y encontrdndose en el 1% de los
donadores de sangre. La cual responde a un patrén
autosomico dominante en el 75% de los casos,
teniendo una expresién clinica variable. El presente
caso se acompana de una revisién de la literatura.

El embarazo en las pacientes con esferocitosis
hereditaria es posible llevarlo a  término,
optimizdndolo con un control obstétrico estrecho y
en tercer nivel de atencién médica, en la literatura se

han reportado pocos casos.
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DESCRIPCION DEL CASO CLINICO

Presentamos el caso de paciente femenina primigesta de 27 afios de 36 semanas de gestacién (acorde
a fecha de dltima menstruacién confiable y a ultrasonido del primer trimestre de gestacién) con
antecedente de EH diagnosticada en su infancia, sin otros cronicos degenerativos. Su abuelo paterno,
padre y hermano con EH todos esplenectomizados.

En control pregestacional desde las 20 semanas de gestacién. Cursa su evolucién gestacional
requiriendo su ingreso hospitalario a la unidad de alto riesgo obstétrico en 3 ocasiones, la primera
teniendo 24+1 semanas de gestacién por presentar dengue mds anemia moderada, presentando una
evolucién intrahospitalaria favorable por lo que se decide su egreso. La segunda por presentar taquicardia

fetal mds anemia leve a las 31 semanas de gestacién, al establecer el bienestar materno fetal se decide alta
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y seguimiento en consulta externa. Y la tltima hospitalizacién por reticulocitosis e hiperbilirrubinemia
teniendo 36 semanas de gestacién, a las 48 horas de evolucién intrahospitalaria presenté una
disminucién de 2.2 g/dL originando una anemia leve, y aumento de la reticulocitos (10.6%); a las 72
horas de su ingreso hospitalario, teniendo 36+3 semanas de gestacién y hematolégicamente presentando
una exacerbacién de la anemia e hiperbilirrubinemia y manteniendo la reticulocitos, registré una
taquicardia fetal sostenida (170-180 latidos por minuto) mds un estado fetal no tranquilizante por lo
que se decidi6 intervenir quirdrgicamente de urgencia el embarazo. Obteniendo por cesdrea con una
presentacion pélvica y triple circular de cordén umbilical un producto tnico femenino con un Capurro
de 37 semanas de gestacién, Apgar 8-9-9, pesando 2975 gr; a las 72 hrs post cesdrea se toman estudios
complementarios de laboratorio donde se observa una mejoria hematolégica: reticulocitos de 1.94%,
Hb 12.80 g/dL, y bilirrubina total de 0.44 mg/dL, posteriormente ambas pacientes evolucionan

favorablemente por lo que se decide su egreso hospitalario.

Discusion

Cuando hablamos de anemias debe hacerse un énfasis porque es considerada como uno de los problemas
publicos con mayor severidad en el mundo entero, segin cifras de la OMS, misma que tratdndose en
el contexto del embarazo recomienda un punto de corte més bajo de hemoglobina para definir anemia
gestacional, siendo de <11mg/dL, dado que se considera un estado de mayores requerimientos para
la placenta y el feto ademds que para el segundo trimestre se hace evidente una disminucién de la
concentracion de la hemoglobina.!’ En la esferocitosis hereditaria (EH) es importante sefialar que se
trata desorden hemolitico y defecto de membrana eritrocitaria mds frecuente del mundo, presentdndose
en todos los grupos étnicos y raciales.? Se caracteriza por la presencia de esferocitos en sangre periférica
por un defecto en las proteinas que intervienen en las interacciones verticales entre el esqueleto de la
membrana y la bicapa lipidica, de esta manera altera la fragilidad del glébulo rojo y en consecuencia la
aparicién de la anemia hemolitica, de severidad variable y respuesta clinica favorable a la esplenectomifa.
Acerca de la prevalencia de EH, se encuentra infra diagnosticada dada la variabilidad en la presentacién
clinica no se toman en cuenta los portadores asintomdticos; en la mayoria de las cifras a nivel mundial
reportan una prevalencia de 1:2000 y un hallazgo de 1% en donadores de sangre y mds frecuente en
raza blanca. En cuando a la transmisidn genética, el 75% responde a un patrén autosémico dominante,
mientras que el 25% restante corresponde a un patrén autosémico recesivo, mutaciones de Novo o

patrén autosémico dominante con penetrancia incompleta.®?

Etiologia

Dentro de las principales alteraciones que se ven implicadas en la EH se habla de una disminucién en
la relacién superficie/volumen por lesion en las proteinas de la membrana eritrocitaria que involucran:
el 30% corresponde a la deficiencia de Sp, mientras que la deficiencia combinada de Sp y ankirina que
corresponde al 30 al 45% de los afectados, y del 20 al 30% a una deficiencia de banda 3, deficiencia

Vol. 75, ntim. 2 mayo-agosoto 2021 3



Embarazo en una paciente con esferocitosis hereditaria: Presentaciéon de un caso y revision de literatura. Cruz-Pérez A., et al.

combinada de banda 3 y proteina 4.2, defecto de proteina 4.2; otro altamente implicado ajeno a las
proteinas de la membrana la concentracién disminuida de fosfolipidos y colesterol ya que se pierden a
una velocidad superior al doble de la normal, ademds de la deficiencia primaria de la banda 3 que es una
proteina integral de la membrana; una causa de la hemolisis es por la retencién esplénica de glébulos
rojos consecuencia de su morfologia esferocitica, misma que favorece el secuestro y acortamiento de

vida media por la destruccién eventual de eritrocitos en el bazo.®)

PRESENTACION CLINICA

Una manera de clasificar clinicamente la EH es de la siguiente manera: portador asintomdtico, EH
ligera, EH tipica y EH severa. En la primera presentacion se observa un ligero incremento en la cuenta
de reticulocitos, escasos esferocitos en frotis de sangre periférica y fragilidad osmética detectable o no.
En la forma de EH ligera se engloban el 20-30% de los afectados, y presentan una hemolisis ligera
compensada esplenomegalia leve o ausente, generalmente debutan en la edad adulta con episodios
hemoliticos desencadenados por procesos infecciosos como mononucleosis parvovirus o citomegalovirus,
embarazo, esfuerzos fisicos o hemorragias.

La forma tipica de la EH engloba al 50-60% de los afectados y presentan anemia ligera a moderada
por una hemolisis compensada incompleta, se observa con mayor frecuencia en nifios con requerimientos
transfusionales esporddicos, la esplenomegalia es mds frecuente en adultos.”® Las formas leves y
moderadas comparten clinica con otras entidades como deficiencia de glucosa-6-fosfato deshidrogenasa
que puede fécilmente diagnosticarse erréneamente, por lo que las pruebas de morfologia eritrocitaria
son imprescindibles para distinguir de una manera simple y precisa estas entidades.”

En cuanto a la EH severa corresponde al 5-10% de los pacientes, quienes presentan hemolisis
severa con frecuentes requerimientos transfusionales, pueden presentar crisis apldsicas y retardo del
crecimiento y de maduracién sexual, siendo el tratamiento de eleccién la esplenectomia y suelen debutar
al nacimiento presentado ictericia y hemolisis con necesidad de exanguinotransfusién. En la literatura
se comenta un antecedente de ictericia neonatal en un 50% independientemente de la forma clinica y

siempre estd presente el riesgo de kernicterus.!!V

Diagnostico

Se tiene que sospechar en una EH cuando encontramos valores de hemoglobina corpuscular media
(CHCM) =236 gr/dL.(2) Tendremos hallazgos propios de un proceso hemolitico: reticulocitos
aumentados, hiperplasia de precursores de glébulos rojos en medula ésea, anemia normocitica
normocrémica, bilirrubina no conjugada aumentada y urobilinégeno con mayor excrecién. Las pruebas
con mayor uso es la de fragilidad osmética de eritrocitos y frotis de sangre periférica.’? Es presencia
de CHCM <36 gr/dL pero en combinacién con una amplitud de distribucién eritrocitario aumentada

puede ser un indicador de esferocitosis hereditaria y resultar ttil en el abordaje diagndstico.?
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Tratamiento

Es viable un tratamiento conservador en las formas asintomdticas y leves. Las trasfusiones sanguineas
suelen indicarse en caso de aplasia de células rojas, exacerbacién de anemia o pérdidas sanguineas. El
tratamiento de eleccion es la esplenectomia ya que es el control mds efectivo para anemia y hemolisis y
estd indicada en EH con anemia hemolitica severa sin embargo no estd recomendado en nifios menores
de 5 afios por la incidencia de infecciones por neumococo y la proteccidn transitoria e insuficiente
conferida por la vacuna antineumocdcica en los nifios esplenectomizados, la principal limitacién para
realizarla es el riesgo de sepsis fulminante post esplenectomia (SFPE), este riesgo es mayor a menor
edad del paciente, los microorganismos implicados con encapsulados, principalmente Streprococcus
pneumoniae en el 60% de los casos y Neisseria meningitidis o Haemophilus influenzae en el 25%.%

El embarazo es considerado un factor gatillante de crisis en una paciente con EH por ello es preciso
en embarazadas un control hematoldgico estrecho, vigilando sobre todo exacerbaciones de anemia,
COMO en nuestro caso, aun que raramente requiere transfusiones de hemo componentes, siendo una
indicacién la anemia sintomdtica;*® la Organizacién Mundial de la Salud (OMS) establece como
punto de corte para para anemia en gestante un hemoglobina (Hb) de 11 g/dL y de manera mis
especifica el Centro de Control de Enfermedades (CDC, por sus siglas en inglés) de Atlanta define
anemia en el primer y tercer trimestres una Hb <11.0 g/dL y en el segundo trimestre una Hb <10.5 g/
dL,?” en la literatura revisada no existe evidencia que contraindique la terminacién del embarazo por via
vaginal. Las crisis megalobldsticas son secundarias a una ingesta insuficiente de dcido félico y dado que
durante el embarazo los requerimientos de dcido f6lico aumentan, se debe duplicar la dosis terapéutica

basal de 4cido félico durante el embarazo.'¥
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