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Anemias hemoliticas
autoinmunes

s Definicion: disminucion de la VM del GR por

la fermacion de anticuerpos dirigidoes
conira antigenos situados en la membrana
de los GR.

s Autoaniticuerpos: el sistema Inmune Nne

reconoce como propios les antigenos del
GR.

s Aleanticuerpes: conflicto Rh cuande la

madre es Rh(-) y el feto Rh (+).

s |[seanticuerpos: consecuencia de

transfusiones sanguineas.
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Anemias hemoliticas
autoinmunes

e Autoanticuerpes: segun a la temperatura a
la gue actuen se clasifican en:

o calientes, con actividad hemolitica a 37°,
Generalmente son IgG.

o frios, con capacidad aglutinante V.
hemolitica entre 0-20°. Generalmente son
IgiVl.
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Anticuerpos 1gG -
Caracteristicas

Dirigidos contra el antigene Rh de |la
membrana del GR.

No tienen capacidad de aglutinar les
GR espontaneamente.

Poca capacidad para activar la
fraccion C3b del complemento.

Producen hemolisis a nivel
extravascular, en baze y medula
osea.
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Anticuerpos IgV -
Caracteristicas

= Dirigidos contra el antigeno I e | de la membrana del

GR.

s Se fijan a la membrana del GR enitre 4-20°.

e Tlenen capacidad de aglutinar les GR

espontaneamente,” In vive™ e “in Vitro™.

s Gran capacidad para activar la fraceion C3b del

complemento.

o Producen hemolisis fundamentalmente a nivel

Intravascular y a veces, son captades por las
celulas de Kupffer hepaticas causande cierta
hemolisis extravascular.



Hemolisina bifasica

s AC dirigide contra el antigeno P
de la membrana del GR.

e ES 19G.

s Se une a la superficie del GR
a<36°y activa a la cascada del
complemento a la temperatura
corporal.

o Genera hemolisis I-V Intensa.
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Anemias hemoliticas
autoinmunes- Manifestaciones
clinicas

Sindroame funcional anemico, agudo o
cronico, segun el tiempo de evoelucion de |a
hemolisis.

Sindreme pigmentario, sin coluria y sin
prurito. Si la hemolisis es Intravascular
pueden existir orinas hipercolereadas por
hemoglebinuria.

Importa edad del paciente y antec.
familiares para orientarmnoes hacia AH
congenita o adguirida.

SiI es adguirida, interrogar patolegias
asocladas gue puedan determinar este
cuadroe clinico. Ingesta de farmacos o
LtOXICOS.



Anemias hemoliticas
autoinmunes- Manifestaciones

clinicas
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~ e |nfececiones virales previas.
(_J

Interregar otras citopenias: plaguetopenia,
gue asoclado a AHA constituye sindreme
de Evans, evocador de conectivopatia.

Interrogar sinto y signologia sugerente de
conectivepatia.

BUsgueda de adenemegalias superficiales y
profundas, visceromegalias, ereimtadoras
de Sindrome linfeproliferativo.

Repercusion general, sugerente de
patelogia maligna.
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Anemias hemoliticas
autoinmunes- Manifestaciones
clinicas
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~ - Exposicion al frioy su relacion con el
cuadro clinice. Acrocianosis y doler
~ a nivel de regienes distales.
[

La hemolisis aguda puede
~ acompanarse de fiebre, chuchos de
ro.

e En el examen fisico se deben buscar
~ SIgNos Inespecificos de carencia de

metabolitos esenciales: acido folico
~ evocador de la cronicidad del
fenomeno.
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Anemias hemoliticas
autoinmunes-Paraclinica

o Orientada a: confirmar anemia
hemolitica.

o AUtOoInmune.

s Eticlegia.
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Anemias hemoliticas
autoinmunes-Paraclinica

e Hemograma con lamina periféerica vy reticulocitosis.

Anemia noermecitica, normecromica,gue puede ser
macrocitica. Hiperleucocitosis, e hiperplaguetoesis.
ADE: nermall o aumentado por reticulocites.

s Si exiIste discordancia entre el recuento de GR, el
nivel de Hb y el VCM, pensar en presencia de
crieaglutininas. Para su coerreccion: enviar la
muestra calefacecionada.

e |[Lamina periferica: eslerocitos, fragmentocitos,
macroecitosis. Monocites o6 PMN fagocitando GR.

e Reticulocitesis e indice de producecion
reticulocitaria (IPR).
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Anemias hemoliticas
autoinmunes-Paraclinica

IPR= 95 Ret. X hto. Pte.

Hto Normal



Anemias hemoliticas
autoinmunes-Paraclinica

e . en condiciones normales = 1.

s E aumenta 0,5 cuando el Hte
disminuye 10%.

s |[PR<1: baja capacidad de
regeneracion medular.

s |IPR>1: alta capacidad de
regeneracion medular.
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Anemias hemaoliticas
‘ ~ auteinmunes- Paraclinica
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Funcional v enzimograma hepatico: BT

aumentada a expensas de Bl. LDH
aumenitada.

Haptoglobina: disminuida, cuando existe

hemolisis intravascular. Normaliza sus
valeres en 48h. (VR: 0,5-1.,5 g-1)

Hemoglobina glicoesilada: descendida entre
2-59%( VR: 6-8%)).

Hemoglobinemia: en hemolisis I-v su valor
puede ser > 0,6mg-di(\VR). Si > 100mg-dl,
pasa el filtre renal y existe hemoglobinuria.
Hemosiderinuria: tincion de Perls en
sedimento urinario.
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Anemias hemoliticas

‘ ~ auteinmunes- Paraclinica
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Coomis directo e Indirecto: detecta ac
unides a membrana del GR o circulantes.
Pueden ser 1gG , IgM, 1gG+C3h, C3h. 5% de
casos Ceombs (-), gue no descarta gue ne
Sea autemmune. Si el Coombs es (+) hay.
gue determinar amplitud termica de les ac.

Estudie de VM del GR: indicadoe cuandoe por
la clinica se sospecha pero por la
paraclinica no se confirma la hemolisis.
_ecaliza el sitio de mayor destruccion
eritrocitaria, que interesa por el
tratamienito a Instituir.




Anemias hemoliticas
autoinmunes- Paraclinica

Complementemia: C3'y C4 pueden
estar descendidos.

ANA

Anticuerpes antiADN

Serelogia viral para EB, HI\/, CMV,
hepatitis, sifilis.

Examenes orientades a descartar
SLP' U otra neoeplasia de base.

CLELERE



Clasilicacion de AHA
poer ac calientes (70%)

e Mas frecuente en sexo fem, relacion 2-1.
s |diopatica

e Secundaria: SLLP, viral, conectivopatias, enf
auteinmunes, neeplasia, trasplante de
medula osea, gestacion, APA.
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Itratamiento AHA por

~ ac calientes
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Corticeldes: respuesta en 80% de cases

Idiepatices y 50% de secundarios.
Prednisena 1-1,5 mg k-d po;

Hemisucecinato de hidrocortisena: S00mg), V.
250 mg c-6 [ 1v;

Metilpredniselona 500mg Iv- d por 3 dias
Respuesta: 4-7 dias, control con Hb.

Con ascenso de Hib pase a vo e inicio del
descenso de Corticoldes en 1-2 sem.
Descenso lento vy progresive, para evitar

recaida . 40-50% reguieren mantenimiento
con dosis de Prednisona de 10-20 mg-d.
Buscar otra epcion terapeutica
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Itratamiento AHA por
~ ac calientes

.
1‘ e [NMUNOSUPresores:
Azatioprina, 1- 4 mg-k-d
Ciclosporina, 3 mg-k-d,
asoclados a Corticoldes, comenzandoe su
descensoe a las 3 semanas y manteniendo

inmunosupresores pPor 6 MEeSes.

o Esplenectomia: respuesta en 60-75%.
Eliminacion del sitio de mayor preduccion V.
destruccion de ac. Inmunizacion contra
germenes encapsulades. Profilaxis
mensual con; Penicilina benzatinica,
discutido.
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Itratamiento AHA por

~ ac calientes
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Ciclolosifamida: 1-2' g-m2 mensual,

repitiendo dosis segun respuesta. 50 mg-k-
d por 4 dias, con Mesna y G-CSF.

Rituximalb: menos usada gue en AHA por ac

frios. Desis: 375 mg-m2.
Micelenolate moeifetile: 1- 2 g-d. Preduce

trastornoes digestives y mielesupresion.
Plasmaieresis: utilidad en agudo, de corta

duracion, no excenta de riesgos.
Gamaglebulina hiperinmune: no igual

efectividad que en PTA. 0,4 mg-k d per 5
d,o 1mg-k-d por 2 d.

Tratamiento de patologia de base




ﬁ~ Classificacion de AHA

~ POr ac firios
1

-
~ s |diopatica: presentacion a 70
ﬂ anos, mas frecuente emn sexo
~ fem. En la evoelucion,
generalmenite se halla pat
ﬁ‘ linfeproeliferativa.
Ac: lgVl kappa.
ﬁ‘ Clonas preneoplasicas, con alt
dell cariotipo: trisomia del brazo
1~ largoe del er 3, trisemia dell cr 1.2.
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~ Classificacion de AHA
~ POr ac fries

-
~ s Secundarias: viral, en jovenes,
autelimitadas.
_a Infeceion por EB puede generar ac
~ calientes y fifos.
La hemolisis puede ocurrir en el pico
~ de la sintomatolegia o dentro de las
3 semanas siguientes.
~ La infieceion pr M. Pheumoniae
genera hemolisis luego de pasar la
~ etapa aguda de la enfermedad.
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~ Classificacion de AHA
~ POr ac fries

-
~ s Secundarias: viral, en jovenes,
autelimitadas.
_a Infeceion por EB puede generar ac
~ calientes y fifos.
La hemolisis puede ocurrir en el pico
~ de la sintomatolegia o dentro de las
3 semanas siguientes.
~ La infieceion pr M. Pheumoniae
genera hemolisis luego de pasar la
~ etapa aguda de la enfermedad.
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Tratamientoe de AHA por
~ ac frios
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s Corticoldes: respuesta escasa o nula.

o Esplenectomia: respuesta escasa 0
nula.

s Agentes alguinlantes: Clerambucii y.

Ciclofosfamida peca efectividad. Se
~ han descripto disminuciones en el
titule de ac pero sin ascenso de la
Hio.

s Alfa Interferen: peca respuesta.
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Tratamientoe de AHA por
~ ac frios
o RItuximalb: disminucion de los LB

1.

~ productores de ac, por citotoxicidad

ﬂ directa, mediada por el complemenito, 6 Por
~ Induccion de la apoptosis. Dosis: 375 mg-

m2 semanal por 4 veces. El descenso en el

titulo de ac puede Inicirase all mes de su
~ administracion y continuar mas alla de 6

ﬁ remisiones de hasta 3 anos de duracion. El
~ parametre gue mejor se correlaciena con el

ﬂ descenso de los ac es el nivel de Hb, mas

meses post tratamientoe. Se han descripto
gue el nivel de Bl o de LDH.



Tratamientoe de AHA por
ac ries

e Algunos autores plantean que la AHA por
cricaglutininas primaria ne existe y que siempre hay
de base un SLP, generalmente LNH
linfoplasmocitico.

Cuando la hemaolisis es secundaria a un SILP.
generalmente es un LNH de grado intermedio a alto.

e [ a administracion de Rituximalb ha mostrado
mMejores respuestas cuando existe un SLP de base.

e FErente a una recaida luege de 6 semanas de
administracion de Rituximab, se han ensayado
planes de mantenimiento, con Infusienes cada 2
semanas durante 2 meses, espacliando cada 3, 4, V.
6 semanas, logrando respuestas en 6 meses.
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