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1.1 ANEMIAS HEMOLITICAS ADQUIRIDAS

MEDSTTE
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HEMOLITICAS
ADQUIRIDAS

‘I:H Hospital Universitario
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Hematologia y Hemoterapia
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ANEMIAS HEMOLITICAS ADQUIRIDAS

o INTRODUCCION:
¢ Definicién de hemélisis:
l,"és" & ¢ Destruccién prematura de
hematies *ot, o183
« Acortamiento de su vida i d R
media a menos de 120 dias B S I

Cedido por Dr. Atailfo Gonzalez

e Caracteristicas Analiticas: ii:ifl:ﬂ?:i:‘:::‘ifi ¥ Hermtoreia
* Aumento de reticulocitos
+ Aumento de LDH
¢ Aumento de bilirrubina
¢ (a expensas de indirecta)
* Descenso de Haptoglobina
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Cundro 2 Fisiopstologla
_— CLASIFICACION: Hemsliss Invavesculsr | Homdisis Extravascular
b . MECANISMO: - Trauma mecioico - Remocio ds destrc-
Arema
+  EXTRACORPUSCULARES A Smgiplt | o manitgs
% 2 - [ o
Origen inmune Fisiopatologia e e

*  Origen no inmune
*  INTRACORPUSCULARES
*  Alteraciones de Membranas AR
* Deficiencias enziméticas
* Hemoglobinopatias
¢ LUGAR DE LA HEMOLISIS EVRSIA MECICA O COSIA FECA ¥ CEAMOAMEACA LI (389 8540 20
*  INTRAVASCULAR.
*  EXTRAVASCULAR
«  DURACION
« AGUDO
*  AndCRONICO.

+Fjacidny sctivaciin ool | - Fed Sinosoidal o
complemesto SRE

*SAE: Sistama Reticulo Endotelial
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Sospecha diagnéstica:

Cuadro § Evaluacion Hemolisis

b” Plasma o Suero Extravascular Intravascular

Bilirrubina Indirecta Aumentada Aumentada
Haptoglobina Disminuida Ausente
Hemoglobina en plasma Normal-Elevada Elovada 444

Lactica Elevada 444

Orina
Bilirrubina == R o o
Hemosiderina T ;OII"-V! o
Homoglobina o " [ Positiva on casos graves

SINDROME DE ANEMIA HEMOLITICA -Juan Andrés Hidalgo
REVISTA MEDICA DE COSTA RICA' Y CENTROAMERICA LXV (583) 85-90; 2008

H
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CLASIFICACION:

. Extracorpusculares
b’/ *  Inmunes

*  AHAI por Ac. calientes
*  AHAI por Ac, Frios
* Hemoglobinuria paroxistica a frigore
*  AHAl inducida por formacos
*  AH Aloinmune
. No Inmunes
*  Mecanicas
*  Agentes fisicos y quimicos
* Infecciones
* Atrapamiento por el sistema monuclear fagocitico (hiperesplenismo).

. Intracorpusculares
. Hemoglobinuria paroxistica nocturna (HPN)
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ANEMIAS HEMOLITICAS ADQUIRIDAS

(kaﬁ de ataquie
hematie

‘ ;
|+ 1.ANEMIAS HEMOLITICAS INMUNES: ®. .o nwaa‘ulmm

«  Definicién: Anticuerpos dirigidos contra ’mmmu
antigeno propios del hematie -
« Clasificacion:
« Aloinmune: anticuerpos desarrollados
tras transfusiones, embarazos y fogecoss
dirigidos contra antigénos del hematie
trasnfundido
* Autoimune: anticuerpos contra
antigenos prpoio del hematie
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EMIAS HEMOLITICAS ADQUIRIDAS

*  AHAI por anticuerpos calientes:
h}" - + Epidemiologia 70-80%. frecuente en mujeres
e Etiologia: LES,SLP, MM, LLC, CU,adenocarcinoma,
¢ Mecanismo anticuerpos IgG (rara vez en combinacién con IgM y
IgA) activan a 37°. Hemdlisis extravascular.
+ Diagnéstico:
« Frotis de Sangre periférica: anisocitosis,poiquilocitosis,
policromasia y esferocitosis
* LDH § Bil { Haprtoblobina J test de. coombs directosff=
¢ Tratamiento: enfermedad de base

e  Prednisona 1-2mg/kg/24h +/- esplenectomia */- antiCD20
e Inmunosupresién
Transfusion ***

. Etiologia: Mycoplasma pneumoniae, a la mononucleosis infecciosa, sifilis. SLP
b« — . Mecanismo de clase IgM, aunque se han descrito algunos de clase IgAy, muy
rara vez, IgG. Muy alto titulo. Su actividad depende de su capacidad para fijar la
fraccién C3 del complemento sobre la superficie eritrocitaria, lo que originara una
hemdlisis intravascular
. Diagnéstico:
*  Frotis de Sangre periférica: rouleaux de los hematies, signos aglutinacién.
Esferocitos
*  Laprueba de la antiglobulina directa puede ser positiva con el suero
antiglobulina poliespecifico, negativa con el suero antiglobulina
monoespecifico anti-IgG y positiva con el suero monoespecifico anti-C3-
4.

. Tratamiento: enfermedad de base
. ambiente célido, evitar cambios bruscos de temperatura
. inmunosupresién, antiCD20, recambos plasmaticos
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+ Hemoglobinuria paroxistica a frigore
b, _— * Forma poco frecuente de AHAI que se caracteriza por

una hemdlisis severa de inicio brusco generalmente a
continuacién de una infeccién viral.

¢ Aprincipios de este siglo, la HPF se asociaba
habitualmente a sifilis y aparecia como un proceso
crénico con episodios agudos de hemolisis
desencadenados con la exposicion al frio.

¢ Enlamayoria de los casos la hemolisina de Donath-
Landsteiner es una IgG con especificidad anti-P, que
presenta una reactividad cruzada frente a antigenos
presentes en microorganismos
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ANEMIAS HEMOLITICAS ADQUIRIDAS

[ — ¢ Anemia hemolitica inducida por farmacos

e Mecanismos: ‘ 7/

¢ Haptenos absorcion 9

> i

¢ Inmunocomplejos

¢ Autoanticuerpos

MEDSITE
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o ANEMIA HEMOLITICAS ALOINMUNE:
J s TRANSFUSION:
b" i » Etiologia: por incompatibilidad: ABO/Rh
0 grupos menores
« Mecanismo
e ABO: IgM, respuesta mediada
por complemento- formacién de
inmunocomplejos
* Rho grupos menores: 1gG
s Clinica/diagnéstico:
s ABO: Hemolisis intravascular,
aguda, severa
« Rh o grupos menores: hemdlisis
extravascular, tardia, variable
* Tratamiento: sintématico
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. ANEMIA HEMOLITICAS ALOINMUNE:
gg p— . EHRN:
« Etiologia: Anticuerpos maternos dirigidos con antigenos
eritrocitarios fetales
*  Mecanismo
* IgG
* Clinica/diagnéstico:
* Intradtero: Hidrops fetalis
* Postparto: ictericia, anemia, hiperbillirrubinemia
(dafio cerebral)
* Tratamiento:
« IntraGtero: Transfusién, Recambios plasmaticos
« Postparto:Fototerapia, exanguinotransfusién.
*  Profilaxis: Gammaglobulina anti-D a toda mujer sin anti-D
inmune antes de la semana 28 y a las 72hrs del parto
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.+ ANEMIA HEMOLITICA MECANICA o 20

¢ HEMOGLONIURIA POR LA MARCHA P P
e Portrauma

e HEMOLISIS SECUDARIO A VALVULAS:
e H (Ria~ iy Imagenes cedida porel oo Atailfo Gonzlk:
emolisis intravascular Servicko de Hematokogh y He moterapa
% Etiologia' estenosis y/o Hospital Clinko Sancarks, Madrid
insuficiencia , fistulas
arteriovenosas, valvulas mecanicas
* Tratamiento: acido folico/ hierro.
Correccién de vélvulas

MEDSITE
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o ANEMIA HEMOLITICA MECANICA
' o MICROANGIOPATIA TROMBOTICA:
b" & e  Concepto: anemia hemolitica microangiopatica + trombocitopenia+
isquemia de distintos érganos de intensidad variable

. E. Contreras et al / Med Clin (Barc). 2015;144(7):331.e1-331.e13
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ll!?sw- : e SHU asociadas a infecciones
« Etiologia: E. coli 0157: H7 , toxina Shiga. En
infancia

¢ Clinica: sintomas gastrointestinales, diarrea
sanguinolienta, insuficiencia renal

« Pronéstico: Mortalidad 12%, IR en 25%

¢ Tratamiento: Soporte
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e SHU atipico: -
[ ¢ Etiologia: Mutaciones en uno o mas o =i | im Oz
genes que codifican |
reguladoras(FHC,FIC,PCM,trombomod 3 . [
ulina)yprotei nasactiva- doras \ -
(factores B y C3) del sistema del \, |
complemento o

¢ Clinica: Mayor gravedad. Sintomas
abdominales. HTA origen renal.
linsuficiencia renal. En 20% afectacion
en SNC, u otros organos.

« Tratamiento: eculizumab
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l!,;&_,

* PTT congénito
¢ Etiologia: mutaciones en ADAMTS-13 - disminucién
de la actividad basal

« Clinica: en la infancia. Predominio de afectacion renal.
33% afectacién neuroldgica. Atencién en neonatos !!
Ver frotis de sangre periférica

. En Adultos: pueden tener factores
desencadenantes
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+ PTT adquirido
ll%w - « Pentada: anemia hemolitica microangiopatica,
trombocitopenia, fiebre, disfuncion renal y/o alteraciones
neurolégicas
+ Clinica/ hallazgos:
e Plag<20 109/IL,. Hb< 10gr/dl LDH*4,5 veces,
esquistocitos
¢ Alteraciones neurologica: 63%, diatesis hemorragica:
66% , fiebre 24% IR leve 10-75%, afectacion cardiaca ***
¢ Mortalidad: Fenémenos isquémicos (90% - de los que no
se tratan)
« Diagnéstico: Actividad y anticuerpos contra el ADAMTS13
« Tratamiento: Recambios plasmaticos, corticoides, Otras linea
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[ oomomosr |

- -

[ Domcartar causas secundarias
1

£3 v

SIADAMTS13 <5 S1ADAMTS13 > 5
0% 10% sdor

!

PTT congénita
intusion plasma

. E. Contreras et al / Med Clin (Barc). 2015;144(7):331.e1-331.e13

MEDSITE
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. E. Contreras et al / Med Clin (Barc). 2015:144(7):331.e1-331.e13
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o ANEMIA HEMOLITICA NO INMUNE

o HIPERESPLENISMO:
¢ Diagnostico de exclusion
¢ Serecomienda tratar la causa subyacente

o AGENTES FiSICOS:
s Arsénico, Plomo, Cobre, Cloratos, Farmacos
(sulfonas, pyridium, etc.), Oxigeno, Venenos
de insectos, Calor, Radiacién
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. ANEMIA HEMOLITICA NO INMUNE
*  PORINFECCIONES
b»' 3 « Etiologia: ;
* Malaria (Plasmodium) d
* Babesiosis (babesia microti,

divergens) P N 5
* Bartonellosis (bartonella 3(;0 oo“"&.\\: ;
bacilliformis) D Qa2 6 o
Tar " ® o vof Q.
Clostridium.Welchii V.00 C 8
« Mecanismos: ot0s —~

« Parasitacion directa del hematie
Inmune

Hiperesplenismo

Alteracion de superficie
Liberacién de toxinas

HEMOGLOBINURIA PAROXISTICA NOCTURNA
b—‘ v . ETIOLOGIA:
+ enfermedad clonal de las células

progenitoras.

e Mutacion adquirida del gen PIG-A

*  Déficit de la proteinas del grupo de anclaje
GPI

* Aumento de sensibilidad del hematie para
destruccion por activacion del complemento

e EPIDEMIOLOGIA:
+ Enfermedad ultra rara
e  Adulto Joven
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¢ HEMOGLUBINURIA PAROXISTICA NOCTURNA
e  CLINICA:

« Anemia hemolitica intravascular COOMBS directo
NEG + Trombosis + Insuficiencia medular
e IR Arlonia
o HTP
« Tendencia a mayor desarrollo de SMD/ LA.

*  COMPLICACIONES:
e Por hemdlisis ----
vasoconstriccion
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ANEMIAS HEMOLITICAS ADQUIRIDAS
Human framework regions

. HEMOGLUBINURIA PAROXISTICA
b, - NOCTURNA’
* DIAGNOSTICO:
¢ Método de eleccion: citometria
de flujo
* Andlisis de Poblaciones:
« neutrdfilos: déficit de
cD16
* Monocitos: déficit de
cD14
* Hematie: CD59

e TRATAMIENTO: ECULIZUMAB.

MEDSITE



