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RESUMEN

Introduccion: La esferocitosis hereditaria (ESH) es una anemia hemolitica de observacion
frecuente, en la cual existen defectos cualitativos o cuantitativos de algunas proteinas de la
membrana eritrocitaria que llevan a la formacién de hematies de forma esférica,
osmoticamente fragiles, que son atrapados de formas selectiva y destruidos en el bazo, con
incidencia variable y mas frecuente en pacientes con descendencia europea.

Objetivo: Describir la conducta clinica y anestesioldgica de un paciente pediatrico con
diagnostico de micro esferocitosis hereditaria programado de forma electiva para

procedimiento quirurgico.
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Desarrollo: Se presenta un caso clinico de un paciente escolar con diagnéstico de micro
esferocitosis hereditaria al cual se le realiz6 esplenectomia total electiva convencional. Con
principal signo dolor a la palpacién en hipocondrio izquierdo. Se condujo con anestesia total
intravenosa con buenos resultados clinicos quirdrgicos, utilizando propofol a razén de
3 mcg/mL y ketamina a 0,2 mg/mL. La estrategia estuvo basada en cinco aspectos claves:
evitar la hipoxia, la hipotermia, la acidosis, reducir la pérdida de sangre, asi como un
correcto control del dolor postoperatorio. Asociado a lo anterior es indispensable una
estrecha vigilancia ya que estos pacientes pueden manifestar crisis hemolitica y aplasica.

Conclusiones: ElI manejo perioperatorio del paciente con esferocitosis hereditaria depende
de la severidad del cuadro clinico, de la anemia y su repercusion y del grado de hemolisis.
La anestesia total intravenosa es una técnica segura para el tratamiento de pacientes con

esferocitosis hereditaria.

Palabras clave: micro esferocitosis hereditaria; esplenectomia; anestesia total intravenosa.

ABSTRACT

Introduction: Hereditary spherocytosis (HS) is a hemolytic anemia of frequent occurrence,
in which there are qualitative or quantitative defects of some erythrocyte membrane proteins
that lead to the formation of sphere-shaped red blood cells, which are osmotically fragile,
and that are selectively trapped and destroyed in the spleen, with variable and more frequent
incidence in patients with European descent.

Objective: To describe the clinical and anesthesiological behavior of a pediatric patient with
a diagnosis of hereditary microspherocytosis electively programmed for a surgical
procedure.

Development: A clinical case of a school-age patient with a diagnosis of hereditary
microspherocytosis was presented. The patient underwent conventional elective total
splenectomy. Pain was as the main sign on palpation to the left hypochondrium. The case
was conducted with total intravenous anesthesia, with good surgical clinical results, using
propofol at a rate of 3 mcg/mL and ketamine at 0.2 mg/mL. The strategy was based on five
key aspects: avoid hypoxia, hypothermia, acidosis, reduce blood loss, as well as proper
control of postoperative pain. Associated with the above-mentioned, close monitoring is

essential, as these patients may manifest hemolytic and aplastic crisis.
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Conclusions: The perioperative management of the patient with hereditary spherocytosis
depends on the severity of the clinical status, the anemia and its repercussion, and the degree
of hemolysis. Total intravenous anesthesia is a safe technique for the treatment of patients

with hereditary spherocytosis.

Keywords: hereditary microspherocytosis; splenectomy; intravenous total anesthesia.
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Introduccion

El concepto de la destruccion prematura de eritrocitos como un proceso patologico fue
sugerido por primera vez en 1871 por Vanlair y Masius al describir una paciente con
ictericia y marcada esplenomegalia, sin hepatomegalia, que presentaba ataques recurrentes

de dolor agudo en abdomen superior.®)

La esferocitosis hereditaria (ESH) es una anemia hemolitica de observacion frecuente, en la
cual defectos cualitativos o cuantitativos de algunas proteinas de la membrana eritrocitaria
(espectrina, ankirina, proteina 4.2, banda 3) llevan a la formacion de hematies de forma

esférica, osmoticamente fragiles, que son selectivamente atrapados y destruidos en el bazo.®

La ESH es la anemia hemolitica congénita mas prevalente, con 2,2 casos por cada
10 000 sujetos, y en aquellos pacientes con ascendencia europea, puede ser tan

frecuente como un enfermo en 2000-5000 nacimientos.®4)

El caso que se expone se trata de un paciente pediatrico con diagnéstico de esferocitosis
hereditaria que se programd de forma electiva para esplenectomia total convencional. Se
plantea como objetivo describir la conducta clinica y anestesioldgica llevada a cabo durante

el periodo perioperatorio.
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Descripcion del caso

Paciente masculino de 12 afios de edad, peso: 27 Kg; talla: 132 cm, con diagnostico de
esferocitosis hereditaria que se anuncio6 para esplenectomia total convencional electiva como
tratamiento definitivo de la enfermedad, previo consentimiento de los padres. En la consulta
preoperatoria, el enfermo refirié pérdida del apetito, cansancio y dolor en el hipocondrio
izquierdo, que se corroboro con la palpacion. Las cifras de hemoglobina preoperatoria eran
de 10,5 g/L; hematocrito en 0,32 L/L. En la lamina periférica se observé reticulocitos
alrededor de 644 x 107, normocromia, anisocitosis XX, microcitosis X, micro esferocitosis
y granulaciones toxicas XX. El conteo de plaquetas de 220 x 10%L, el tiempo de
protrombina de 16 seg y el tiempo de tromboplastina activado de 45 seg. El valor de la
bilirrubina total fue de 36,8 umol/L, directa de 8,0 umol/L e indirecta de 29 umol/L. Se

constatd un valor de las enzimas hepéticas dentro de normales y una buena funcion renal.

En la ultrasonografia se detectd el bazo de 115 x 62 x 86 mm sin lesiones focales,

hepatomegalia reactiva, sin otras alteraciones en los 6rganos abdominales restantes.

Una vez en la sala de operaciones y en compafiia de la madre, se canalizé una vena
periférica en la mufieca izquierda con trocar No. 20. Se cumpli6 la medicacién
preoperatoria, midazolanen dosis de 1,5 mg. Tanto la induccién anestésica como el
mantenimiento se realizaron con el empleo de la técnica de anestesia total intravenosa
(ATIV). En la induccion anestésica se administré propofol y ketamina, con el proposito de

alcanzar una concentracién plasmatica de 3 mcg/Kg/min y 0,2 mcg/Kg/min respectivamente.

Tambien se empled fentanilo 135 mcg y lidocaina 30 mg. La intubacion orotraqueal se
facilité con el empleo de bromuro de vecuronio 3 mg. Para el mantenimiento se utilizd Oo,
Aire con una FiO2 de 40 % y ATIV con propofol entre 2 y 3 mcg/mL y ketamina a
0,2 mg/mL de concentracion plasmatica (cp). Se repitié una dosis de fentanilo a 3 mcg/kg
cada 45 min y no se repitid la dosis de vecuronio.

La conduccion intraoperatoria se encamin0 en evitar la hipoxia, la hipotermia y los
trastornos acido-basicos fundamentalmente; para lo cual se emple6 un nivel dos de

monitorizacion con trazo electrocardiografico (EKG), saturacion parcial de oxigeno (SpO>),
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frecuencia cardiaca (FC), presion arterial no invasiva (PNI), dioxido de carbono al final de la
espiracion (etCO.), temperatura central nasofaringea y periférica axilar, con una diferencia
de temperatura entre 0,6 y 0,9 °C, y valores minimos y maximos entre 34,8-35,7 y 35,1-36,8
respectivamente. El régimen de hidratacion intraoperatorio se realiz6 con solucién de ringer
lactato a 2 mL/kg/h.

El estudio hemo gasométrico intraoperatorio arrojo ph 7,38; pCo2 40.5; pO2 158 mmHg;
HCOs 24.3 mmol/L; BE -1.2 mmol/L y las cifras de electrolitos (Na*, K*, CL", Ca?") dentro

de rangos normales. Se constatd diagnostico preoperatorio con la extraccion de la pieza

fresca (Fig.).

Fig. - Pieza fresca que se corresponde con esplenomegalia
por micro esferocitosis hereditaria.

No se detectaron complicaciones transoperatorias. El paciente se mantuvo con estabilidad
hemodinamica. Se decidié por parte de los médicos actuantes utilizar una terapia restrictiva
para la transfusion de glébulos rojos basados en las cifras de hemoglobina, estabilidad
hemodindmica, enfermedad y sintomatologia asociada, sin ser necesaria la terapia
transfusional. El dolor posoperatorio se previno con la administracion de tramadol 30 mg,
maés la infusion de ketamina que se mantuvo en el postoperatorio para una cp de 0,1 mg/Kg/h.

Se constatd un ritmo diurético de 0.9 mL/Kg/h.
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La cirugia se realizd en 2 h, para un tiempo anestésico de 2 h y 25 min. El paciente fue
extubado al finalizar el procedimiento quirdrgico, con una adecuada recuperacion,
trasladandose hacia la unidad de cuidados posanestésicos para su observacion y posterior

entrega en la unidad de cuidados intensivos pediatricos.

En la unidad de cuidados posoperatoriosno fue necesaria la administracion de farmacos
analgésicos de rescate. La hemoglobina posoperatoria de 7,9 g/L y el hematocrito en
0,24 L/L. El paciente fue trasladado a la unidad de cuidados intensivos pediatricos, y se
mantuvo el criterio restrictivo sobre la terapia transfusional, asociado a una estricta
vigilancia. En dicha unidad estuvo por un periodo de 24 h. Se efectu6 alta hospitalaria a

las 72 h de operado.

Discusion

El cuadro clinico tipico de los pacientes con esferocitosis hereditaria es anemia, ictericia y
esplenomegalia; la litiasis biliar es frecuente. Se manifiesta por primera vez, por lo general,
en lactantes o nifios mayores, raramente en adultos. El sintoma de presentacion mas coman,
que se observa en alrededor del 50 % de los casos, es la anemia, pero en 10-15 % de los

pacientes, son la ictericia y/o la esplenomegalia.®®

También presentan antecedentes familiares como en este caso, lo cual muestra que es una

enfermedad que se transmite a través de genes autosémicos dominantes.®

Las complicaciones mas frecuentes de esta enfermedad son la colelitiasis, hemolisis cronica,
crisis aplasicas mas comdnmente después de la infeccion por parvovirus B19, crisis
hemoliticas durante procesos infecciosos y crisis megaloblastica por deficiencia de acido

félico.®

La conducta anestésica de pacientes con esferocitosis hereditaria incluye una adecuada
hidratacion para evitar los trastornos hematologicos asociados a un exceso de volumen,
como la coagulopatia dilucional, que trae consigo complicaciones trans- y posoperatoria

agravadas por la anemia presente en estos pacientes.
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Es de vital importancia evitar la aparicién de hipoxia, la cual puede ser intensificada por la
anemia y en este caso se recomienda el uso de una FiO2 mayor o igual que 40 %. La acidosis
es otro factor que se aconseja impedir a través de una adecuada hidratacion y ventilacion
transoperatoria; asi como la hipotermia, elemento de extrema significacion en el paciente
pediatrico y fundamental para mantener una correcta homeostasis.

Por otro lado, se debe realizar un adecuado tratamiento del dolor transoperatorio y
posoperatorio. En este caso se utilizo la infusion de ketamina a cp entre 0,1 y 0,2 mg/Kg/h,
la cual fue efectiva para lograr este objetivo y se garantizd una potente analgesia con el
minimo de efectos indeseables.”)

A pesar de que literatura recomienda reponer la pérdida de sangre en el momento que sea
necesario,® la estrategia establecida fue utilizar un método restrictivo de transfusion de
glébulos rojos (en este caso) basados en las cifras de hemoglobina y hematocrito, la
sintomatologia de la anemia perioperatoria, la pérdida de sangre transoperatoria, las
enfermedades concomitantes y los valores alcanzado de SpO2 y pO., y en consideracién fue

innecesaria la transfusién.©210)

Algunas de las ventajas que se pueden plantear en relacion a este método restrictivo de
transfusion son: evitar la hipervolemia con dafio del endotelio vascular, las reacciones
postransfusionales inmediatas y tardias, inmunoldgicas y no inmunoldgicas, trastornos
electroliticos y &cido basicos, disminuir los costos hospitalarios y estatales, con ahorro de
recursos, asociado a una menor incidencia de inmunosupresién posoperatoria e
indirectamente menor estancia intrahospitalaria. Es importante sefialar que se garantizé la
disminucion de las pérdidas de sangre con la realizacion de una técnica adecuada de

hemostasia quirurgica.

Farrugia P y otros consideran como terapia alternativa a la transfusion de glébulos rojos la
administraciéon de eritropoyetina recombinante, con una fuerte relacién entre su

administracion y la disminucion de la transfusion.®?

Se sugiere mantener vigilancia estricta del paciente en cuanto a parametros vitales, ritmo
diurético, signos de hipovolemia, y algunos elementos que pudieran hacer referencia a
alguna crisis hemolitica o aplasica, durante las primeras 48 h del posoperatorio, que
comenzaria en la unidad de cuidados posquirdrgico y luego en la unidad de cuidados

intensivos pediatricos.
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La técnica de ATIV con propofol y ketamina es un método efectivo para el tratamiento de
este paciente, ya que hubo una adecuada recuperacion después de la cirugia, adecuado
control del dolor posoperatorio, sobre todo en las primeras 24 h y no hubo repercusion

manifiesta sobre el sistema hematoldgico.*?

Algunos autores sugieren la realizacion de métodos combinados como anestesia inhalatoria
mas anestesia epidural con resultados satisfactorios.> En este caso, se considerd que la
anestesia general orotraqueal total intravenosa permite un mayor control de la hemodinamia
que los procedimientos regionales, con necesidad de menor infusion de liquidos

transoperatorios y menos necesidad de transfusion de hemo componentes.

Se concluye que la conduccion clinica y anestesioldgica durante el periodo perioperatorio
del paciente con esferocitosis hereditaria depende de la severidad de la anemia y su
repercusion. Se deben de tomar como puntos claves: evitar la hipoxia, la hipotermia, la
acidosis, reducir la pérdida de sangre, asi como un correcto control del dolor posoperatorio.
Se debe mantener una estrecha vigilancia, ya que estos enfermos pueden desarrollar crisis
hemolitica y apléasica. La ATIV es una técnica segura para el tratamiento de pacientes con
esferocitosis hereditaria.
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