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RESUMEN

A medida que nuestro entendimiento acerca del papel
del bazo en el sistema inmune ha avanzado, las
indicaciones para las esplenectomias también han
cambiado. Existen enfermedades como la purpura
trombocitopénica idiopatica, esferocitosis hereditaria,
sicklemia, B talasemia, hipertension portal y otras
afecciones no traumaticas, que cursan con
esplenomegalias congestivas e hiperesplenismo, vy
encuentran una alternativa eficaz con la esplenectomia
total o parcial. Se presenta la Guia de Buenas Practicas
Clinicas para Esplenopatias quirdrgicas no traumaticas,
aprobada por consenso en el 49 Taller Nacional de
Buenas Practicas Clinicas en Cirugia Pediatrica (Las
Tunas, marzo de 2005).

Palabras Clave: Esplenectomia; Esplenomegalia;
Hiperesplenismo
Abstract

As our modern-day understanding about the role of the
spleen in the immune system has developed, indications
for splenectomies have also changed. Ilinesses like
idiopatic thrombocytopenic purple, hereditary
spherocytosis, sickle cell anemia, B thalassemia, portal
hypertension and other non-traumatic disseases that
carry out with congestive splenomegaly and
hypersplenism, find an effective alternative with the total
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or partially splenectomy. We presented the Good Clinical
Practices Guideline for Portal hypertension, approved by
consensus in the 4™ National Good Clinical Practices
Workshop in Pediatric Surgery (Las Tunas, Cuba, March,
2005).
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INTRODUCCION

A medida que nuestro entendimiento acerca del rol del
bazo en el sistema inmune ha avanzado, las indicaciones
para las esplenectomias también han cambiado. Los
nuevos tratamientos de ciertas enfermedades
neoplasicas hematoldgicas y especificas, enfermedades
benignas, el desarrollo de nuevas técnicas de
hemostasia y salvataje esplénico y la proliferacion de
distintos  estudios de imagenes de drganos
intraabdominales han variado la manera en que los
médicos clinicos y los cirujanos evalian la
esplenectomia. La esplenectomia laparoscopica se esta
desarrollando como el procedimiento mas comun, es
seguro y esta asociado con menor dolor y mas rapida
recuperacion.

Las importantes funciones del bazo pueden sufrir
alteraciones, ya sea por incremento en el caso del
hiperesplenismo o por defecto como el hipoesplenismo.
En el primero no existe correlacién entre el tamafio del
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bazo y el grado de este. En muchos casos de
esplenomegalia la pulpa roja se incrementa y los
procesos de secuestro y fagocitosis también aumentan,
los normales procesos de eliminacion de células rojas se
exageran en el hiperesplenismo y se extienden a las
células normales, y aparecen en la periferia células
jovenes de la linea que se ha destruido.

Existen enfermedades como la parpura trombocitopénica
idiopatica, esferocitosis hereditaria, Sicklemia, B
talasemia y otras afecciones que cursan con
esplenomegalias  congestivas, el hiperesplenismo
secundario a hipertension portal, y los quistes
esplénicos, entre otras, que encuentran una alternativa
eficaz con la esplenectomia.

Rara vez las técnicas quirlrgicas representan un
problema; sin embargo, las decisiones preoperatorias
dependen del juicio integrado del hematdlogo y el
cirujano para decidir los criterios de extirpacion del
organo, el momento considerado adecuado, Ia
preparacion inmunoldgica, antibidtica y de plaguetas, los
riesgos inherentes a la intervencion y las posibles
complicaciones previniendo la infeccion fulminante pot
esplenectomia.

La gravedad y frecuencia de las complicaciones
consecuentes a la supresion de la funcion esplénica han
sido premisas para la aplicacion de la cirugia
conservadora. La posibilidad de utilizar nuevos métodos
de hemostasia y medios diagndsticos de control
posoperatorio, permite desarrollar estas técnicas.

DESARROLLO

CONCEPTO

No existe uno especifico, sin embargo se explica por si
solo: enfermedades no traumaticas en las que esta
implicado el bazo, que requieren en algin momento de
un procedimiento quirdrgico.

Etiologia

Depende de la causa que dio origen a cada una de las
enfermedades por separado.
Clasificacion
1. Enfermedades hematoldgicas.
1.1. Anemias hemoliticas.

1.1.1. Hemdlisis autoinmune.

1.1.2. Defectos congénitos de membrana
(Esferositosis hereditaria, eliptositosis
hereditaria, estomatositosis hereditaria,
poiquilositosis hereditaria).

1.1.3. Defectos metabdlicos (Déficit de hexocinasa,
déficit de glucosa 6 fosfato deshidrogenasa,
defict de piruvatoquinasa).

1.2. Hemoglobinopatia (Sicklemia).

1.3. Sindromes talasémicos (B talasemia, talasemia
intermedia).

1.4. Purpuras trombositopénicas cronicas (Purpura
trombositopénica idiopatica, purpura
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trombocitopénica trombdtica, distribucién
anormal de plaquetas).

1.5. Enfermedades del sistema
(Enfermedad de Gauchers,
Nieman Dick, histiocitosis X).

1.6. Hiperesplenismo primario (Neutropenia esplénica,
pancitopenia).

1.7. Hiperesplenismo secundario (Hipertensién portal,
Linfoma de Hodgking, leucosis mieloide crénica,
metaplasma mieloide, desérdenes
mieloproliferativos, enfermedad de Gauchers,
Enfermedades parasitarias, histoplasmosis).

2. Tumores malignos del bazo (Linfomas,

Angiosarcomas).

3. Tumores benignos del bazo (Hamartomas, adenomas
dermoides, fibromas, leiomas, lipomas).
4. Quistes del bazo.
Congénitos.
Adquiridos (Parasitarios, peudoquistes).
5. Quirdrgicas urgentes.
5.1. Abscesos. Candidiasis hepatoesplénica, si cuadro
severo de sepsis.
5.2. Torsion del pediculo esplénico.

5.3. Trombosis esplénica.

CUADRO CLINICO,
TRATAMIENTO

ESFEROSITOSIS HEREDITARIA

Es una anemia hemolitica que es autosémica dominante
en el 75 % de los casos. El problema radica en un
defecto de la membrana por defecto de la espectrina
gue causa eritrocitos de forma esférica y biconcavos, los
cuales son muy fragiles y propensos a destruccion en el
higado. El eritrocito deforme es pequefio, redondo,
denso y rigido pero autondmicamente fragil, su aspecto
hace lento su movimiento a través del bazo. Las
concentraciones inadecuadas de glucosa vy trifosfato de
adenosina (ATP) producen dano y fragmentacion de la
membrana lo que lleva a la destruccién celular.

reticulo endotelial
enfermedad de

COMPLEMENTARIOS Y

Formas clinicas

1. Subaguda: la hemdlisis es minima, cursa sin anemia.
2. Aguda: puede aparecer en periodo prenatal.

Se manifiesta por anemia cronica que usualmente se
exacerba después de infeccién intercurrente, el ictero es
usualmente minimo y se exacerba en episodios de
anemia, la esplenomegalia es moderada, se presentan
cdlculos biliares en el 85 % de los casos.

Otros sintomas

Crisis hemolitica aguda.
Crisis aplasica.

Ulceras en las piernas.
Retardo en el crecimiento.
Trastornos endocrinos.

e
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Examenes complementarios.

1. Concentracién de eritrocitos Baja.

2. Hb Baja.

3. Reticulositos Elevada.

4. Frotis Esferocitos.

5. Bilirrubina indirecta en el suero Elevada.

6. Prueba de Coombs Negativa.

7. Prueba de fragilidad osmética Elevada.

8. Microscopia: Los senos esplénicos se observan

revestidos por células endoteliales hipertroficas pero
dilatadas y varios de los espacios de la pulpa estan
empaquetados con eritrocitos.

Tratamiento

El Unico tratamiento es la esplenectomia, y se preconiza
la parcial; esta proporciona un incremento sustancial de
la Hb y reduccion del recuento de reticulositos con
mantenimiento potencial de la actividad fagocitaria
esplénica y la funcién inmunoldgica (en estudio), y podia
estar indicada aun en nifios menores de 5 afos y con
enfermedad grave y también en pacientes de mayor
edad pero con enfermedad leve. Cuando el bazo es
removido la vida del eritrocito vuelve a su valor normal y
desaparece la anemia y el ictero.

ELIPTOSITOSIS HEREDITARIA

Transmision genética del 50-90 %, en la mayoria de los
casos es asintomatica; cuando se presentan es similar a
la esferocitosis, de etiologia desconocida y en el 12 %
hay evidencia de hemodlisis.

Tratamiento
Esplenectomia parcial.
POIQUILOCITOSIS HEREDITARIA

Caracterizada por la lisis del eritrocito, esplenomegalia,
anemia hemolitica moderada, hiperbilirrubinemia no
conjugada e ictero a veces.

Tratamiento:
Esplenectomia parcial.
ANEMIAS DE CELULAS FALCIFORMES

Existe sustitucién de la valina por el acido glutamico en
la 62 posicion de la cadena B, esto es lo que le da la
forma de bastoncillos rigidos de aspecto cristalino. Los
hematies en situacion de oxigenacion funcionan
normalmente; cuando disminuye la concentracién de
oxigeno, aumenta la viscosidad sanguinea, se adhiere al
endotelio vascular, provoca éxtasis circulatorio,
disminuye la concentracion de oxigeno, forma los
drepanositos y se forma un circulo vicioso.

En los recién nacidos no aparecen sintomas, estos
surgen luego de los 2-4 primeros meses, aparecen dos
tipos de crisis: vasooclusiva y secuestro: episodios
dolorosos, dependiendo del tejido y organo afectado y
de la extension del dano provocado por la obstruccién
del flujo sanguineo, durante estas crisis hay pocos
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cambios en los parametros hematoldgicos. Sindrome
manos pies: frecuentes en la lactancia, dolores
articulares, simula fiebre o artritis reumatoidea, dolores
abdominales, crisis del sistema nervioso central,
hemiplejias y crisis pulmonares. Crisis aplastica: varias
afecciones del tipo viral pueden afectar la médula 6sea y
como la supervivencia es de 10 a 20 dias se produce la
crisis, también  ocurren  crisis  hemoliticas vy
megaloblasticas. En el nifio mayor se manifiesta como
abdomen agudo, en ocasiones esplenomegalia con
hiperesplenismo (crisis de secuestro).

Tratamiento

Esplenectomia parcial, cuando se decida esta. La cirugia
debe dejarse para los casos con Hb por debajo de 100
g/l y con conteo de reticulocitos mayor del 10 %.

SINDROMES TALASEMICOS

Las talasemias son un grupo heterogéneo de anemias
hipocrémicas hereditarias, de variedad variable. Los
defectos genéticos subyacentes consisten en delecciones
parciales o totales de los genes de la cadena de globina
y en sustitucion delecciones o inserciones de
nucledtidos, las consecuencias de esos diversos cambios
son una disminucion o carencia del ARNm para la
sintesis de una o mas cadenas de globina o la formacion
de un ARNm defectuoso funcionalmente. El resultado de
una disminucién o ausencia completa de la sintesis de
los polipéptidos de las cadenas de la hemoglobina. Se
conocen unas 100 mutaciones distintas que producen
fenotipos talasémicos, muchas de estas localizadas en
ciertas regiones geograficas. Son  autosdmicas
dominantes, pueden ser mayor (homocigoéticas),
intermedias, y menor (heterocigoticas).

B TALASEMIA HOMOCIGOTICA, ANEMIA DE
COOLEY, O TALASEMIA MAYOR.

Suelen manifestarse por una anemia hemolitica intensa y
progresiva en el segundo semestre de vida. Suele ser
necesario transfundir repetidamente a estos enfermos
para evitar la profunda debilidad y descompensacion
cardiaca que origina la anemia. Sin transfusiones, la
esperanza de vida no alcanza mas que unos pocos anos.
Los casos no tratados o los que reciben transfusiones
poco frecuentes cuando hay anemia intensa presentan
hipertrofia del tejido eritropoyético dentro y fuera de la
médula, los huesos se vuelven delgados y pueden
ocurrir fracturas patoldgicas.

La expansién masiva de la médula en los huesos de la
cara y el craneo producen una facie caracteristica. La
palidez, la hemodlisis y la ictericia se combinan vy
producen un color pardo verdoso de la cara. Hay
hepatoesplenomegalia que puede llevar a limitaciones
fisicas por la esplenomegalia y el hiperesplenismo
secundario. Se deteriora el crecimiento, la pubertad se
retrasa 0 no aparece a causa de alteraciones endocrinas
secundarias, puede existir diabetes mellitus por
siderosos pancratica. Son frecuentes las complicaciones
cardiacas: Arritmias o isuficiencia cardiaca por

49



Revista Electrdonica de las Ciencias Médicas en Cienfuegos

hemosiderosis miocardica. Pueden litiasis

vesicular.
Tratamiento

Esplenectomia parcial cuando hay:

1. Aumento marcado de la necesidad de transfusion por
acortamiento de la supervivencia de hematies
transfundidos.

2. Aumento de conteo de meticulositos mayor del 10 %
mantenido.

3. Hiperesplenismo severo.

Alteraciones mecanicas por tamario del bazo.

La esplenectomia ha disminuido por el uso de terapia

con Defenoxamine.

PURPURA TROMBOCITOPENICA IDIOPATICA

Acuden por lesiones hemorragicas en la piel, el bazo es
de tamafio normal o algo aumentado, la trombocitopenia
esta presente, el nUmero de megacariositos puede estar
normal o aumentada. Las manifestaciones hemorragicas
pueden estar dadas por petequias, purpuras, epistasis,
hematuria y hemorragia gastrointestinal, puede haber
antecedente de infeccién viral semanas antes del inicio
de la parpura. La complicacién mas grave y peligrosa es
la hemorragia intracraneal que se presenta del 1 al 2 %
de los casos.

Complementarios
1. Conteo de plaquetas: < de 40000 g/l en el 75 % de
los casos; < de 2000 g/l en los casos mas severos.

2. Tiempo de sangramiento, retraccion del coagulo y
fragilidad capilar: son anormales en proporcion al
grado de trombocitopenia.

3. Vida media de las plaquetas: reducida a minutos.
Tratamiento

1. En aproximadamente el 90 % de los casos la
enfermedad es aguda y resuelven espontaneamente
sin tratamiento en aproximadamente 3 meses.

2. Si a los tres meses no ha desaparecido se pone
tratamiento con esteroides, prednisona 2 mg/kg/dia
que puede llegar a 10 mg, por ciclo de 2 a 3
semanas, e inctaglobin a 40 mg/kg por 5 dias.

3. Sino mejora se realiza esplenectomia total.

4. Si no resuelve con esplenectomia total se han
ensayado tratamiento con agentes inmunosupresores
como vincristina.

Indicaciones de esplenectomia de urgencia:
1. Hemorragia cerebral.
2. Sangrado digestivo.

Prondstico posoperatorio
plaquetas

1. Al dia siguiente de operado:
1.1. Buen prondstico: mayor de 50 000 g/I.
1.2. Peor pronostico: menor de 50 000 g/I.
2. Alos 14 dias de postoperatorio:

padecer

segin conteo de
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2.1. Buen prondstico: mayor de 50 000 g/I.
2.2. Peor prondstico: menos de 20 000 g/!I.

Trombocitosis

Si el conteo de plaquetas es menor de 1000 000 g/I sin
trombosis, no poner tratamiento, si supera estas cifras:
ASA 300 mg/dia, clorambucil; si presenta trombosis se
administrara heparina (no combinarlo con
antiplaquetarios, ya que aumenta el riesgo de
hemorragia).

ENFERMEDAD DE GAUCHER

Causada por déficit de enzima B glucosidasa con
acumulacion de glucocerbrdsidos en el sistema reticulo
endotelial, se asocia con deterioro neuroldgico, cursa
con esplenomegalia e  hiperesplenismo, esta
esplenomegalia es dramatica y abarca la mayor parte del
abdomen, la hepatomegalia es minima. Puede hacerse el
diagndstico prenatal.

Tratamiento

La esplenectomia parcial, alivia el hiperesplenismo,
aumenta el nimero de eritrocitos, leucocitos y plaguetas
e induce a la remision en anos aunque se considera que
la esplenectomia puede ser evitada con la administracion
de la enzima en déficit por via parenteral.

ENFERMEDAD DE HODKING

Actualmente no se prefiere la esplenectomia; se realiza
laparotomia solo en etapa I-II con patrén de esclerosis
nodular para toma de biopsia de ganglios
retroperitoneales.

Si el bazo estuviera externamente invadido por nddulos,
la esplenectomia total para diagnostico es totalmente
innecesaria y no resulta terapéutica. La exéresis
disminuye el area que recibe radiacion y el rifion
izquierdo y la base del pulmén pueden quedar abolidos,
aun mas, la radioterapia puede disminuir la funcion
esplénica a un grado similar a la esplenectomia.

Complicaciones

Consecuencias de tener ausencia del bazo:

Aumenta el riesgo de infeccidn.

Disminuye la IgA, IgM, IgG.

Disminuye la sintesis de anticuerpos.

Disminuyen los linfocitos y fitohemaglutininas.
Disminuyen los neutrolfilos, polimorfos y citoquinas.

Activacion deficiente del complemento.

ouhwpnpH

SEGUIMIENTO

Esquema general de seguimiento

1. En el primer afo: trimestral.

2. En el segundo afio: semestral.

3. A partir del tercer afno un control anual.

En todas las consultas se evaluaran los pacientes
clinicamente y con el resultado de los estudios
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pertinentes, incluyendo estudios hematoldgicos e
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En los casos de esplenectomia total:

imagenoldgicos y continuaran seguimiento durante la 1. Educacién higiénico sanitaria que incluye el
edad pediatrica por parte de hematologia segun la conocimiento exacto de la enfermedad, para actuar
enfermedad de base, los cuales deberan seguirse de por de forma precoz y enérgica ante cualquier
vida. manifestacion de infeccion.

En pacientes con esplenectomia parcial es vital conocer 2. Cumplimiento estricto del esquema de vacunacion.

si se mantiene la funcion esplénica, por lo que ademas 3. Vacunas contra el neumococo y otros gérmenes.

del ultrasonido se requiere de las pruebas filaxi bistica. d < de | | ,
hematolégicas. 4. Profilaxis antibiotica, despues de la esplenectomia,

gue debe extenderse a toda la edad pediatrica.
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AMEXO 1: ALGORITMO DE TRATAMIENTO QUIRURGICO DE LAS ESPLENOPATIAS

QUIRURGICAS NO TRAUMATICAS,

Esplenomegalia v/o sintomas de
enfermedad hamatologica.

Estudios (hematologicos
& imagenclogicos).

QUirNEngicas. Mo QUIrlngicas.

»  Talzsemiz.
» Enfermedadss d=l 5.R.E.
» Tumaores Banignos

« Anemia Hemoltica Autoinmune
« Leucemia Miekide Cronica
»  Abscesos porcandidissis
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» Abscesos.

. sin critenio dederivacion)
Esplenactomis total

» Enfermedsd de Gauchers.

Evaluacion conjunta con Estudio v tratamisnto
hematologia {segun protocolos de
pediatras y hematologos).
Clasificarls
Siclemia

. FTI )

» Defectos de membrana.
« FTT

I = HTF {con Hiperes |:|I=-r|=.rr1-'.:- SEVEND

CV.E
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l

posible {en nifos
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"—I Esplenectomia parcisl I
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ANEXO 2: ALGORITMO DE TRATAMIENTO QUIRURGICO DE ESFEROCITOSIS HEREDITARIA.

ESFEROCITOSIS
HEREDITARIA

Enfermedad Enfermedad
grave. leve,
w »
=  Anemiasevera. s  Anemianosevera
. Mecesidad de transfusion cf 4 . Buenarespuesta a las
o BE=emanas. drogas.
. Hemosiderosis.
E=zplenectomia Parcial Esplenectomia Parcial
antes de los & afos. despuesdelosh
anos.

AMNEMND 2: ALGORITHMO DE TRATAMIENTO QUIRURGICOD DE PTL.

LA

Esplensctomis de
LIngEncis

I

- Hemarragis c=rval.

- Hemaorragia digestiva gus o
responda con 2l tratamisnto
m ik

Sequim st peor l
he=matohkegiz

SEMIENSS:
- prednisona 3 2

| mgikg, s= pusds

llegar a 10 mg.
Sino reswshvs I"/‘ - Inctsglobin 40
mgfS dizs.

Esplersctomia Total.
(mejora en wn G5B}

!

Si o resushve

lInmuenos mpres ores
Wincristins}
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