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RESUMEN

Introduccién: las anemias hemoliticas se caracterizan por una destruccion precoz
de los hematies, con un acortamiento de su vida media. Estos pacientes pueden
requerir para el control de la enfermedad o por el desarrollo de complicaciones
esplénicas, la necesidad de ser sometidos a una esplenectomia. Por la morbilidad y
posibles complicaciones letales como Ila sepsis post-esplenectomia de la
esplenectomia total en nifios, se ha empleado la esplenectomia parcial como opcién
de tratamiento quirdrgico.

Objetivo: evaluar los resultados de la esplenectomia parcial en los pacientes con
anemias hemoliticas congénitas.

Materiales y Métodos: se realizd un estudio prospectivo, descriptivo longitudinal,
del universo de los 15 pacientes con anemias hemoliticas congénitas a los que se
les realiz6 esplenectomia parcial.

Resultados: se encontré que la drepanocitosis y la esferocitosis hereditaria fueron
los diagnoésticos méas frecuentes dentro de los casos operados. Las principales
indicaciones de la esplenectomia parcial fueron la crisis de secuestro esplénico y la
necesidad de transfusiones de sangre respectivamente. Las variables hematolégicas
analizadas en el periodo postoperatorio mostraron una respuesta favorable al
tratamiento quirurgico.

Conclusiones: la esplenectomia parcial llevdé a un mejoramiento clinico y
hematoldgico en los pacientes con anemias hemoliticas congénitas, tributarios de
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tratamiento quirdrgico, sin complicaciones significativas en un periodo de
seguimiento de 5 afos.

Palabras clave: esplenectomia parcial, anemias hemoliticas, drepanocitosis,
esferocitosis hereditaria, talasemia.

ABSTRACT

Introduction: congenital hemolytic anemia are characterized by an early
destruction of red blood cells, with a shortening of their average life. For the
control of the disease or due to the development of splenic complications, these
patients may require to undergo splenectomy. Due to the morbidity and possible
lethal complications such as post-splenectomy sepsis of total splenectomy in
children, partial splenectomy has been used as a surgical treatment option.
Objective: to evaluate the results of partial splenectomy in patients with
congenital hemolytic anemia.

Materials and Methods: a longitudinal prospective, descriptive study was
performed in 15 patients with congenital hemolytic anemia who underwent partial
splenectomy.

Results: sickle cell disease and hereditary spherocytosis were the most frequent
diagnoses in the group of operated cases. The main indications of partial
splenectomy were splenic sequester crises and the necessity of blood transfusions
respectively. The hematologic variables analyzed in the post-surgery period showed
a favorable answer to surgical treatment.

Conclusions: partial splenectomy led to a hematologic and clinical improvement in
patients with congenital hemolytic anemia, tributary of surgical treatment, without
significant complications in a 5-year follow-up period.

Key words: partial splenectomy, hemolytic anemia, sickle cell disease, hereditary
spherocytosis, thalassemia.

INTRODUCCION

Las anemias hemoliticas se caracterizan por una destruccion precoz de los
hematies, con un acortamiento de su vida media. Tienen una base genética y
manifestaciones comunes, pero con diferente etiopatogenia.®?

El tratamiento quirdrgico de las anemias hemoliticas congénitas constituye un
objeto de estudio frecuente en la literatura médica universal, porque existen muy
pocos estudios aleatorios comparativos a largo plazo que permitan definir cual seria
la mejor opcién terapéutica en estos casos, la esplenectomia total o parcial.®® Las
complicaciones potencialmente letales de la esplenectomia total en nifios pequefios
conllevaron a la introduccién de variantes conservadoras en el tratamiento
quirdrgico con el objetivo de controlar la enfermedad y conservar la funcién
esplénica, ya que las medidas habituales para lograr este fin como son las
inmunizaciones y los tratamientos antibidticos profilacticos, en muchas ocasiones,
no son efectivos.*>
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La esplenectomia parcial con la cual se conserva una porcion del bazo fue
introducida gracias al desarrollo de la técnica quirdrgica y del conocimiento de la
anatomia esplénica. Esta técnica se comenz6 a aplicar en pacientes con traumas
esplénicos y posteriormente en las esplenopatias quirdrgicas no traumaticas.

Dentro de las anemias hemoliticas congénitas estan, dentro de las mas frecuentes,
la drepanocitosis (HB SS), la esferocitosis hereditaria y la talasemia homocigdtica
(SBtalacemia). Estos pacientes cuando son esplenectomizados son vulnerables a
complicaciones a largo plazo como es el aumento del riesgo a desarrollar
hipertension arterial, trombosis vascular, hipertensiéon pulmonar y particularmente
al desarrollo de una sepsis postesplenectomia; generalmente de curso letal
producida por gérmenes encapsulados como el Streptococcus pneumoniae, la
Neisseria meningitidis y el Haemophilus influenzae.®®

La primera esplenectomia total en un paciente con esferocitosis hereditarias fue
realizada en Cuba por los doctores Emilio Aleman y Agustin Margoles, en el afio
1962.® En el afio 1994 se comenzé a realizar en el Instituto de Hematologia e
Inmunologiala esplenectomia parcial a los pacientes con esta enfermedad, no es
hasta el afio 2 000 que se publicaron los resultados preliminares de los beneficios
obtenidos con este tratamiento y comenzd a aplicarse en otros centros asistenciales
del pais.®®

El Servicio de Cirugia Pediatrica en coordinaciéon con el Servicio de Hematologia del
Hospital Pediatrico de Matanzas “Eliseo Noel Caamafio”, comenzd a realizar la
esplenectomia parcial como variante del tratamiento quirdrgico de los pacientes con
anemias hemoliticas congénitas desde el afio 1998, motivados por brindar una
opcion de tratamiento quirdrgico conservador que evite la aparicion de
complicaciones letales a largo plazo y que logre el control de la enfermedad.

El objetivo general del estudio es evaluar los resultados de la esplenectomia parcial
como variante de tratamiento quirdrgico en los pacientes con anemias hemoliticas
congénitas.

MATERIALES Y METODOS

Se realiza una investigacion prospectiva, descriptiva longitudinal, del universo de
los 15 pacientes portadores de anemias hemoliticas congénitas a los cuales se les
realizd6 una esplenectomia para el control de su enfermedad. Los pacientes fueron
estudiados en el Hospital Pediatrico Docente de Matanzas, desde septiembre del
2001 hasta septiembre del 2012, con un periodo de seguimiento minimo de 5 afios.

Para la obtencion de datos se utiliz6 una encuesta donde se recogieron las
siguientes variables hematoldgicas: hemoglobina, conteo de reticulocitos,
bilirrubina total e indirecta. Se realiz6 seguimiento ultrasonografico del bazo y el
seguimiento clinico de los pacientes. También se registraron la necesidad de
transfusion por parte del paciente, la aparicion de complicaciones y la estadia
hospitalaria.

Variables analizadas en el periodo pre y postoperatorio

Se registro el diagnoéstico hematolégico del paciente y la indicacion por la que se
llevé a cabo la esplenectomia parcial. También se incluy6 la edad en la que se
realizd la esplenectomia parcial, sexo y color de la piel, total de transfusiones
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recibidas, tiempo transcurrido después de la esplenectomia, tamarfio del bazo en
cm, crecimiento del fragmento esplénico después de la operaciéon, aparicion de
signos de sepsis post-esplenectomia y estadia postoperatoria.

Las pruebas de laboratorio realizadas antes y después del proceder quirdrgico
fueron: hemograma completo, reticulocitos y bilirrubina total e indirecta. Los
pacientes también fueron evaluados mediante el examen fisico periédico y el
ultrasonido abdominal.

Para indicar la esplenectomia parcial en pacientes con anemias hemoliticas se
tuvieron en cuenta los siguientes criterios:

- Dependencia de las transfusiones: necesidad de la terapia transfusional por
cifras bajas de hemoglobina, al menos 3 transfusiones por afio.

- Crisis repetitivas de secuestro esplénico.
- Esplenomegalia sintomatica.
- Hiperesplenismo.

El seguimiento en consulta se realiz6 cada 6 meses durante el tiempo que duro la
investigacion, al igual que hemograma completo, la quimica sanguinea, los
reticulocitos y el examen fisico. Se realiz6 ultrasonido abdominal cada 6 meses.

En relacidén con la técnica quirdrgica se empled una incisién subcostal izquierda.
Una vez en la cavidad abdominal se hace una evaluacion del bazo y busqueda de
bazos accesorios. Posteriormente libera el bazo de sus medios de fijacion para
extraerlo de la cavidad abdominal. Luego de identificado en el hilio esplénico la
arteria y la vena esplénica se localizan las ramas segmentarias de estos vasos
entrando en el érgano. Posteriormente el cirujano decide el segmento que se va a
conservar, se ligan las ramas segmentarias esplénicas y cuando se produce el
cambio de coloraciéon en la superficie del 6rgano, se delimita y marca con
electrobisturi la zona por donde se va a realizar la seccién del 6rgano. Siempre se
conserva aproximadamente un 20 % del tejido esplénico. Se realiza la hemostasia
de la superficie seccionada, se elabora un colgajo pediculado de epiplén para cubrir
la zona seccionada y se realiza la fijacion del érgano en la regidon subfrénica
izquierda.

Para el procesamiento de los resultados se elaboré una base de datos con el
programa Microsoft Access 2016. Se realizaron comparaciones entre las variables
analizadas antes y después de la esplenectomia parcial para evaluar la respuesta al
tratamiento quirurgico.

Se tomaron en cuenta los principios referentes al codigo de ética de acuerdo con la
Declaracion de Helsinki. A los padres o] tutores se les
solicité consentimiento informado. El protocolo de investigacion fue revisado y
avalado por el Consejo Cientifico del Hospital Pediatrico Docente de Matanzas
“Eliseo Noel Caamafio”.

RESULTADOS

En el periodo comprendido entre enero de 2001 a diciembre del 2012, en el
Servicio de Cirugia Pediatrica del Hospital Pediatrico Docente de Matanzas “Eliseo
Noel Caamarfio”, se realizaron 15 esplenectomias parciales en pacientes con
anemias hemoliticas congénitas.
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En la intervencion quirdrgica a los pacientes estudiados, se conservo el polo inferior
esplénico en 9 nifios, un 60 % del total.

La distribucion de pacientes segun el tipo de anemia hemolitica se presenta en la
tabla 1. Estos datos demostraron que el diagnéstico mas frecuente dentro de los
pacientes sometidos a esplenectomia parcial fue la HB SS, presente en un 53 % de
los casos.

Tabla 1. Distribucion de los pacientes con esplenectomia parcial segun diagnéstico

hematoldgico

Diagnéstico hematoldgico No. de pacientes [Porcentaje
HB SS 8 53,2 %
Microesferocitosis Hereditaria 6 40 %
SBtalacemia 1 6,7 %
Total 15 100 %

La edad de los pacientes con anemias hemoliticas sometidos a esplenectomia
parcial se presenta en la tabla 2. Se aprecia que el mayor nidmero de casos
estuvieron entre los 5y 10 afios de edad. Con una media de 9 afios.

La

Tabla 2. Grupos etareos de los pacientes con anemias hemoliticas sometidos a

distribucion

esplenectomia parcial

Grupos etareos |No. de pacientes |Porcentaje
Menores de 1 afio - -

1 a 4 afos 3 20 %

5 a 10 afios 7 46,6 %
11-14 afos 5 33,4 %
Total 15 100 %

por sexo de los pacientes con anemias hemoliticas

esplenectomizados en el universo estudiado se observa en el grafico 1. Existié un
predominio del sexo masculino, representando un 60 %.

[ Masaulino
[ Femeninos

Graf. 1. Distribucion por sexo,

Las indicaciones de esplenectomia parcial para someter a estos pacientes con
anemias hemoliticas congénitas a la intervencién quirdrgica segun diagnéstico, se
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presentan en el

grafico 2. Las principales indicaciones de la cirugia fueron

motivadas por las crisis de secuestro esplénico en los pacientes con HB SS, y las
necesidades de transfusiones de sangre para estabilizar las cifras de hemoglobina
en los casos con sferocitosis hereditaria.
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Graf. 2. Indicaciones de esplenectomia parcial en los pacientes.

Los resultados del tratamiento quirdrgico fueron favorables. En la serie no se
presentd ningun fallecido, solo un paciente presenté como complicacién una fiebre
postoperatoria persistente por 10 dias. Las cifras de hemoglobina se elevaron como
promedio en un 2,2 g/dl, asi se puede observar en el grafico 3.
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Graf. 3. Hemoglobina posoperatoria.

En la muestra de pacientes estudiados se observé como promedio una disminucién
estadisticamente significativa de un 8 %, en el conteo de reticulocitos durante los
primeros 6 meses de seguimiento, y posteriormente este parametro experimentd
un ascenso de un 2 % que se estabiliz6 como promedio en un 4,2 % después del
afio de la intervencion quirdargica. (Graf. 4)
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Graf. 4. Conteo de reticulocitos,

Otro de los valores comparados entre el periodo pre y postoperatorio fueron las
cifras de bilirrubina total e indirecta. En el estudio se observé una discreta
disminuciéon de las cifras de bilirrubina total en 1,2 mg/dl y una disminucidon en
1mg/dl de la bilirrubina indirecta en el postoperatorio.

El tamafio del bazo seguido en el postoperatorio mediante ultrasonografia y
examen fisico se mantuvo estable en sus dimensiones, sin una diferencia
significativa en 13 pacientes, para un 86,6 % de la serie. En dos pacientes con
diagnostico de microesferocitosis, (13.4 %) se observé un incremento del volumen
esplénico en un 50 % a partir del tamafio alcanzado después de la cirugia. Estos
pacientes no presentaron disminucion en la cifra de hemoglobina, ni necesidad de
transfusiones y tampoco sintomas relacionados con el crecimiento del tejido
esplénico residual. También se observ6, en uno de los pacientes operados con el
diagnostico de microesferocitosis, el desarrollo posterior de litiasis vesicular por lo
que fue intervenido quirdrgicamente a los 2 afios de la esplenectomia parcial.

En los pacientes estudiados no hubo necesidad de terapia transfusional ni en el
periodo transoperatorio, ni durante el seguimiento. La media de la estadia
hospitalaria fue de 7 dias, con una moda de 5 dias. Esta estadia incluye una media
de 48 h en la unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos.

No se presentd sepsis siderante, ni hubo fallecidos en la serie de pacientes
estudiados.

DISCUSION

La esplenectomia parcial constituye una de las opciones terapéuticas mas
estudiadas en los pacientes con anemias hemoliticas congénitas. El objetivo
principal de la misma es la conservacion de la funcién inmunoldgica del bazo. Esta
funcidon de defensa frente a infecciones bacterianas, el 6érgano la cumple mediante
diferentes mecanismos.
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En el bazo se originan las células B de memoria y se producen IgM y tufsina, esta
ultima es una proteina opsoénica que estimula las propiedades bactericidas y
fagociticas de los neutréfilos. También el bazo es fuente de produccion de
properdina, componente vital de la via alterna de activacion del complemento,
ademas de filtrar y fagocitar bacterias y particulas extrafias de la sangre. Esta
funcion inmunoldgica fue demostrada en los trabajos de King y Shumaker en 1952,
quienes observaron la alta susceptibilidad a las infecciones después de las
esplenectomias totales en los nifios. Este tipo de infeccion generalizada de curso
letal, se produce fundamentalmente producto de gérmenes encapsulados como el
Streptococcus pneumoniae, Neisseria meningitidis y el Haemophilus influenzaetipo
b, caracterizada por un fallo multiorganico. Los enfermos mas propensos a
desarrollar una infeccién a gérmenes encapsulados de curso fatal, después de una
esplenectomia total son los portadores de algunas de las anemias hemoliticas
congénitas como la drepanocitosis, la esferocitosis hereditaria y la talasemia; por lo
que constituye un reto en el tratamiento quirdrgico conservar tejido esplénico
suficiente para preservar la funcion inmunoldgica, y a la vez que se logre el control
de la enfermedad.®*®

En los pacientes estudiados se logré técnicamente realizar la esplenectomia parcial
sin dificultades en todos los casos, conservando en la mayoria de ellos el polo
inferior esplénico. En la literatura la opcién de conservar un polo u otro es
controversial, aunque la mayoria de los autores prefieren conservar el polo
superior.®3® | os cirujanos que intervinieron prefirieron por los hallazgos
anatomicos de la circulacion esplénica y por criterios personales, conservar el polo
inferior esplénico en la mayoria de los casos.

Desde el punto de vista técnico los pacientes en los que se encontraron mayores
dificultades para realizar la esplenectomia parcial fueron en los pacientes
portadores de HB SS como reporta Diesen.” Otros autores consideran que las
grandes dimensiones de los bazos y las zonas infartadas son otras cuestiones por la
que se dificulta el procedimiento quirdrgico.

A pesar de la dificultad mencionada anteriormente, se logro realizar la intervencion
propuesta en la totalidad de los casos sin complicaciones, sin necesidad de
transfundir a ningGn paciente en el transoperatorio.®*118:19

La anemia hemolitica mas usual diagnosticada en Cuba es la anemia drepranaocitica,
y precisamente constituyd la enfermedad mas frecuente dentro del universo de
pacientes estudiados.®?9

Predominé el sexo masculino igualmente en los estudios multicéntricos que reporta
por Englum R, et al.®

Relacionado con la edad en la que fueron operados los casos estudiados, solo dos
pacientes tenian menos de 5 afios. La literatura recomienda realizar la cirugia,
aunque sea conservadora, en pacientes mayores de 5 afios de edad para evitar la
sepsis postesplenectomia.**'? El mayor numero de pacientes operados se
encontraban entre los 5 a los 10 afios de edad, con una media de 8 afios, lo que se
corresponde con otros estudios realizados en Cuba y en otros hallazgos
internacionales.®9152)

La tendencia actual es que sea el estado hematolégico del nifio, el desarrollo de
complicaciones esplénicas y el diagnéstico hematoldgico del paciente lo que
determine el momento de la intervencién quirtrgica.®%22
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La indicacion de la esplenectomia en un paciente portador de una anemia
hemolitica congénita varia segun la enfermedad. Existen mdultiples indicaciones de
tratamiento quirdrgico en estos paciente, como son: el hiperesplenismo, crisis de
secuestro esplénico a repeticion, absceso esplénico, infarto esplénico masivo,
esplenomegalia sintomatica que interfiere con la vida social del paciente,
necesidades de transfusion frecuentes y caidas de plaquetas con o sin
neutropenia.®®

Los objetivos de la esplenectomia parcial pueden ser multiples: lograr un control de
la enfermedad con estabilizacion de las cifras de hemoglobina, reducir los
requerimientos transfusionales, disminuir las molestias de la gran esplenomegalia,
reducir el riesgo de la crisis de secuestro esplénico, y en algunos casos se utiliza
para realizar la reseccion de los abscesos esplénicos que pueden presentarse como
complicacién en estos pacientes.® %29 Todos estos objetivos se logran también con
la esplenectomia total, pero al resecar todo el tejido esplénico se priva al paciente
de la funcion inmunolégica del bazo tan importante en este periodo de la vida.

La esplenectomia total no solo conlleva una morbilidad y mortalidad importante por
el riesgo se sepsis severa postesplenectomia, (4 %) fundamentalmente por
gérmenes encapsulados; sino que también implica otros riesgos como son el
tromboembolismo, (10 %); y la hipertensién pulmonar a largo plazo.®*??

En el universo estudiado las crisis de secuestro esplénico fue la principal indicacion
para la esplenectomia parcial en los pacientes con HB SS, lo que coincide con la
literatura revisada.®®'® Mientras que en los pacientes con esferocitosis hereditaria
las necesidades de trasfusion de sangre a repeticion fue la indicacibn mas
importante para llevar a cabo la cirugia, lo que coincide también con las
aseveraciones de diferentes autores.® 79117

La evolucion postoperatoria de los pacientes fue favorable. No se presentaron
fallecidos, ni sepsis postesplenectomia durante el periodo de seguimiento de 5
afos. Como complicacién postoperatoria solo un paciente presentd un sindrome
febril persistente durante 14 dias que fue interpretado como una fiebre
postesplenectomia. Esta complicacion se reporta en la literatura revisada sobre
todo después de la esplenectomia total.®**"

En el paciente con el sindrome febril se utiliz6 como terapia, antipiréticos y
tratamiento antibiético ante la sospecha de necrosis esplénica o proceso infeccioso,
aungue no se presentd evidencia clinica de los mismos. La respuesta al tratamiento
fue favorable y los estudios ultrasonogréaficos de seguimiento demostraron la
conservacion del tejido esplénico.

La evaluacion de la funcion esplénica después de la esplenectomia parcial
constituye un reto desde el punto de vista médico. Demostrar que la funcién
esplénica se encuentra conservada es de gran importancia después de una
esplenectomia parcial en los pacientes operados. Algunos autores esperan estos
resultados para detener el tratamiento profilactico con antibidticos y asi evitar la
sepsis post-esplenectomia.®*1®

El estudio de mayor utilidad es la gammagrafia hepatoesplénica, la que detecta la
fagocitosis del “technetium-99m” por los macréfagos esplénicos. La captacion del
radio ndcleo por el remanente esplénico es un indicador del funcionamiento
adecuado del tejido esplénico, aunque existe limitacion de su utilizacién en nifios
por la exposicion al radioisétopo. También se ha reportado la dosificaciéon de los
niveles de inmunoglobulina, conteo de los tipos de linfocitos y subtipos de
inmunoglobulina.
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Recientemente, un método nuevo para evaluar la funcion esplénica es la
cuantificacion de los cuerpos de Howell-Jollyy de Heinz contenidos dentro de los
eritrocitos empleando la citometria de flujo. Este método es factible y no costoso
para detectar los fragmentos de cromosoma dentro de los eritrocitos circulantes y
es una alternativa para evaluar la funcion esplénica.

En la literatura analizada se encontré otros parametros que diferentes autores
utilizan para evaluar los resultados de la cirugia parcial desde el punto de vista
hematolégico.®*?

Los pardmetros utilizados en este caso fueron la hemoglobina, el conteo de
reticulocitos y la bilirrubina sérica total e indirecta. Los pacientes estudiados
mostraron una elevacion progresiva de las cifras de la hemoglobina durante los
primeros 6 meses después de operados, y posteriormente una estabilizacion de la
misma. Estos cambios se encontraron significativos desde el punto de vista
estadistico, y la hemoglobina se elevé como promedio unos 2,2 g/dl por encima de
las cifras iniciales (p=0.05). Estos resultados concuerdan con los reportados en
estudios multicéntricos donde las cifras de hemoglobina en los casos operados,
utilizando la técnica de esplenectomia parcial, ascendieron en 2,4 g/dl.¢?

Otra de las variables estudiadas para el seguimiento hematoldgico postoperatorio
fue el conteo de reticulocitos, inicialmente se experimentd un descenso en los
primeros 6 meses, para después estabilizarse alrededor del 4 % en los 5 afios de
seguimiento postoperatorio, lo que es similar a las comunicaciones de otros
estudiosos. %1322

La bilirrubina sérica total e indirecta también estudiada para el seguimiento
hematoldgico, asimismo mostrd una tendencia a la discreta disminucion de la media
en un 1,6 mg/dl de las cifras de bilirrubina total, y 1 mg/dl para la indirecta.
Englum,® informa datos semejantes en la disminucién de la bilirrubina en el caso
de una disminucion total en 1 mg/dl. Este parametro indica indirectamente una
disminucién en la hemolisis.®%®

En este estudio se evalué el volumen del remanente esplénico mediante
seguimiento ultrasonografico y el examen fisico. La evaluacion postoperatoria de las
dimensiones esplénicas ayuda a evaluar la vitalidad del tejido esplénico conservado.
Se observé un incremento del volumen esplénico de un 40 % con esplenomegalia
palpable, en dos de los pacientes operados con diagnéstico de microesferocitosis. A
pesar de la esplenomegalia detectada clinica y ultrasonograficamente, estos
pacientes no necesitaron transfusion de sangre ni presentaron sintomas
relacionados con la esplenomegalia. Determinados especialistas citan como
inconveniente del tratamiento conservador, la posibilidad de que el volumen
esplénico se incremente en el postoperatorio y provoque recurrencia de los
sintomas de la enfermedad o necesidad de transfusion de sangre.®*2®

En cuanto al tiempo de hospitalizacion promedio de 7 dias se corresponde con las
evidencias de Geraldine,®"y de otros estudiosos. Los autores quieren acotar que la
estadia de 15 dias del paciente con el sindrome febril prolongado, después de la
esplenectomia parcial, afecté la media general de este parametro pues la moda de
la estadia fue solo de 5 dias.®*%11:22)

Finalmente, se considera que la esplenectomia parcial lleva a un mejoramiento
clinico y hematolégico en los pacientes con anemias hemoliticas congénitas
tributarios de tratamiento quirdrgico.
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